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A fibrose quística (FQ) é uma doença monogenética multissistémica, hereditária, com 
padrão autossómico recessivo, grave e potencialmente fatal. O espectro de 
apresentações clínicas é muito variado, mas com particular incidência ao nível dos 
sistemas respiratório, gastrointestinal e reprodutor. O tratamento da fibrose quística visa 
a preservação da função pulmonar, otimização do estado nutricional, minimização das 
complicações e manutenção do bem-estar psicossocial. 
Este estudo teve como principal objetivo compreender os benefícios decorrentes de 
cuidados especializados de enfermagem de reabilitação, no domicílio, à pessoa com 
fibrose quística e respetiva família. Tendo por base uma abordagem qualitativa, 
recorreu-se a uma entrevista semi-estruturada, tendo sido entrevistadas oito mães de 
crianças/ adolescentes com idade igual ou inferior a 17 anos com fibrose quística. 
 O método utilizado para o tratamento de dados foi a análise de conteúdo, emergindo 
sete áreas temáticas, vinte e seis categorias e vinte e nove subcategorias. 
Os resultados apontam para a necessidade da importância do diagnóstico correto e 
atempado da doença, em simultâneo com o suporte de uma rede pós-hospitalar. O apoio 
técnico dos profissionais de saúde no domicílio foi considerado um importante pilar do 
tratamento, nomeadamente ao nível da Reabilitação Respiratória em 
complementariedade com a medicação.  
O papel do enfermeiro foi encarado como muito importante nos cuidados no domicílio, 
sendo que além das intervenções especializadas no âmbito da enfermagem de 
reabilitação, sobressai a articulação com os serviços de saúde, que foi considerada 
deficitária e presa a burocracias.  
Os resultados sugerem a necessidade de melhorar as condições dos doentes com fibrose 
quística em Portugal, bem como as suas famílias, nomeadamente ao nível da articulação 
dos serviços de saúde, apoio psicossocial e económico e disponibilização de mais 
recursos para intervenção no domicílio, tais como a enfermagem de reabilitação. 
 
 





Cystic fibrosis is a hereditary multisystem monogenetic disease with severe and 
potentially fatal recessive autosomal pattern. The spectrum of clinical presentations is 
very varied, but with particular focus on the respiratory, gastrointestinal and 
reproductive systems. The treatment of cystic fibrosis aims at preserving pulmonary 
function, optimizing nutritional status, minimizing complications and maintaining 
psychosocial well-being. 
The main objective of this study was to understand the benefits of specialized 
rehabilitation nursing care at home for people with cystic fibrosis and their families. 
Based on a qualitative approach, a semi-structured interview was used, and eight 
mothers of children / adolescents aged 17 years and under with cystic fibrosis were 
interviewed. 
 The method used for data treatment was content analysis, emerging seven areas, 
twenty-six categories and twenty-nine subcategories. 
The results point to the need for the importance of the correct and timely diagnosis of 
the disease, simultaneously with the support of a post-hospital network. Technical 
support from home health professionals was considered an important pillar of treatment, 
namely at the level of respiratory kinesitherapy, in complementarity with medication. 
The role of the nurse was seen as very important in home care, and in addition to 
specialized interventions in the field of rehabilitation nursing, stands out the articulation 
with health services, which was considered deficient and tied to bureaucracies. 
The results suggest the need to improve the conditions of cystic fibrosis patients in 
Portugal, as well as their families, namely in terms of the articulation of health services, 
psychosocial and economic support and the availability of more resources for home 












Neste momento, neste trabalho, nesta vida, saúdo os verdadeiros heróis das narrativas: 
as crianças e os adolescentes com FQ. Os que os acompanham, são como soldados que 
com esforço tentam escoltar; aprendendo e assimilando, o vítreo sentido da vida, 
almejando a coragem e a força de quem foi marcado para ser diferente e dessa natureza 
se faz forte o suficiente para comandar a expedição.  
E a todos os outros que estiveram e estarão sempre presentes na vida do autor, presentes 
ou partidos, que ofertaram a energia, que contribuíram com labor, que apoiaram 
naturalmente, amparando, que testemunharam e que de alguma forma, contribuíram 
para o talho desta obra, todos vocês sabem! É a todos Vós que vos dirijo este abraço que 
pretende traduzir o meu imensurável obrigado!  





































Anjos que nascem do mar, 
salgados na alma e sabor, 
fruto de tanto amor. 
Sinto nas lágrimas, 
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A seleção da problemática da Fibrose Quística (FQ) como tema estruturante, advém 
primordialmente do privilégio, de cuidar de alguém, acometido por esta patologia. Esta 
situação implica particular relevância do ponto de vista pessoal, e que obviamente 
motivou a minha escolha para este trabalho, apesar da complexidade do mesmo. 
Não obstante os rápidos avanços na compreensão dos determinantes moleculares da 
Fibrose Quística, esta continua a ser uma das doenças raras, recessivas letais mais 
comuns na população caucasiana em todo o mundo e a realidade dos doentes 
portugueses continua a ser pouco conhecida, pela escassez de trabalhos publicados 
referentes à nossa população (Guardiano e Guedes, 2005). 
Pelo corpo de conhecimentos e habilidades específicas, o Enfermeiro Especialista em 
Enfermagem de Reabilitação (EEER), deverá ser um profissional de referência na 
intervenção à pessoa com FQ, e família, no suporte, aconselhamento e educação, 
coadjuvando na otimização do regime terapêutico, tendo em conta as dificuldades e 
potencialidades individuais, inerentes às várias fases de desenvolvimento e 
morbilidades, fomentando o autocuidado ao longo do ciclo de vida. 
A temática escolhida resulta de preocupações sentidas e partilhadas por doentes e 
familiares. Na realidade, o fenómeno desta patologia, pese embora com significativos 
avanços no campo da compreensão fisiopatológica e consequentes reflexos no 
tratamento farmacológico, em Portugal, ainda se encontra pouco esclarecido no que 
concerne à caraterização dos doentes e suas necessidades.  
Segundo Fortin (2009, p. 66) “o ponto de partida da investigação é uma situação que 
suscita interrogações, um mal-estar ou uma inquietação que pede uma explicação ou 
pelo menos uma melhor compreensão”. Desta afirmação decorre a seguinte questão de 
partida para esta investigação: Quais os benefícios do acompanhamento domiciliário 
da Enfermagem de Reabilitação ao doente com FQ? 
Portugal, através da Direção Geral da Saúde (DGS), integrado no Programa Nacional 
para as Doenças Respiratórias, tem elaborado normas e diretrizes, com base na 




2015b, DGS, 2015d). Contudo, apesar de termos assistido nos últimos anos a uma 
intensa atividade normativa e legal que estabelece linhas de ação obrigatórias, 
permanece um amplo vazio no que respeita à assistência no domicílio nesta situação tão 
particular. Porém, existem modelos de atuação Europeus que já valorizam e enfatizam a 
importância do acompanhamento domiciliário, e em particular da atuação de 
enfermagem especializada, que teremos oportunidade de explanar.  
Nesta tese encontramos expresso o empenho do EEER na articulação e continuidade do 
tratamento do doente em casa, traduzindo-se entre muitos outros, na melhoria da 
qualidade de vida (QdV), mitigando o risco de infeções nosocomiais e monitorizando de 
forma eficaz o regime terapêutico e o estado de saúde do doente. 
Com este estudo de investigação pretende-se dar resposta a algumas inquietações 
experienciadas pelos doentes e famílias, tais como: Existe apoio técnico especializado 
de enfermagem de reabilitação no domicílio? Os doentes e familiares sentem 
necessidade de cuidados domiciliários? Existe articulação entre os cuidados hospitalares 
e os recursos disponíveis na comunidade?  
O desiderato desta tese envolve encetar o estudo das necessidades do doente com FQ no 
domicílio e proporcionar sólidas bases científicas, que eventualmente justifiquem 
futuramente, à semelhança de outros exemplos além-fronteiras, que o suporte técnico 
especializado de enfermagem de reabilitação constitua uma mais-valia neste complexo 
processo assistencial, dado que a noção inquietante da realidade no nosso país reside no 
acompanhamento centralizado nos centros de referência hospitalares. 
A seleção do tema alinha-se com a emergência da problemática, cuja exploração da 
dimensão é facilitadora de respostas ao objetivo do estudo. Desta feita, visa-se 
compreender os benefícios decorrentes de cuidados especializados de enfermagem de 
reabilitação, no domicílio, à pessoa com FQ e respetiva família. Assim, pretendeu-se 
alcançar os objetivos definidos, através de uma abordagem qualitativa, com recurso à 
entrevista como instrumento de recolha de dados. 
A presente tese é constituída por cinco capítulos. O enquadramento teórico encontra-se 
plasmado nos três primeiros, pretendendo-se obter uma revisão do estado da arte, 
conduzindo à construção de um quadro conceptual, por via da abordagem sistemática e 




abordados aspetos relativos ao conceito e etiologia da FQ, à revisão histórica, à 
dimensão fisiopatológica e biopsicossocial, bem como às implicações da FQ na família. 
Por seu turno é também explorado o impacto dos cuidados de Enfermagem de 
Reabilitação na FQ. 
Segue-se o enquadramento metodológico no quarto capítulo, onde são apresentadas as 
questões e objetivos da investigação, caracterização do tipo de estudo, instrumentos e 
procedimentos de recolha de dados, tratamento de dados, contexto e participantes e por 
fim, as considerações éticas. 
No quinto capítulo é apresentada a análise e discussão dos resultados à luz da teoria e 
empiria encontrada, nomeadamente, o conhecimento sobre a doença, a perceção acerca 
do tratamento, a continuidade dos cuidados, a perceção sobre a reabilitação respiratória, 
as reações emocionais e comportamentais, o impacto na família e dificuldades sentidas.  
Por fim, são apresentadas as conclusões finais do estudo, estribadas nos resultados da 



















































1. CONCEITO E ETIOLOGIA  
 
Conforme plasmado no Despacho n.º 1818/2017, in DR II Série. 43 de 1 de março de 
2017, a fibrose quística (FQ) é caracterizada como: 
(…) uma doença genética rara, de transmissão autossómica 
recessiva, crónica com agravamento progressivo e mortalidade 
precoce. Na sequência de mutações genéticas que provocam esta 
patologia, surgem manifestações clínicas típicas, como a doença 
pulmonar progressiva, a disfunção pancreática, a infertilidade 
masculina e o aumento dos eletrólitos no suor. O envolvimento 
das vias respiratórias é a causa da maior morbilidade e 
mortalidade da doença (Despacho, nº1818/2017, p. 3871). 
A FQ é uma doença monogenética multissistémica, hereditária, com padrão 
autossómico recessivo, constituindo uma patologia de gravidade elevada e 
potencialmente mortal (Costa, Martins e Gomes, 2010). Esta patologia resulta da 
mutação de um gene CFTR (do inglês, Cystic fibrosis transmembrane conductance 
regulator) localizado no cromossoma 7 que codifica a síntese de uma proteína, também 
designada de CFTR, com a função de canal transportador de cloro, situada na 
membrana apical das células epiteliais de diversos órgãos (Bell, Amaral e Boeck, 2015). 
Os defeitos no gene CFTR alteram a estrutura, a função ou a expressão da proteína com 
o mesmo nome, comprometendo a atividade do canal de cloro, emergindo disfunções ou 
processos de doença ao nível dos pulmões, sistema respiratório superior, sistema 
gastrointestinal, incluindo o pâncreas e fígado, bem como, glândulas sudoríparas e 
sistema geniturinário. A variabilidade das manifestações clínicas decorre do elevado 
número de mutações possíveis com graus diferentes de perda funcional da CFTR 
(Firmida e Lopes, 2011). 
Os recentes avanços na pesquisa científica, com reflexos evidentes no diagnóstico e 
tratamento, resultaram num aumento significativo da sobrevivência, pelo que esta 
doença já não é tida como potencialmente fatal na infância, se o doente for submetido 
aos tratamentos adequados, e assim, atualmente, tendo em conta o estado da arte, a 






2. SÚMULA HISTÓRICA 
Quando se analisam os dados históricos relacionados com as primeiras descrições de 
FQ encontram-se dados anteriores à idade média em sociedades primitivas da Europa 
Oriental, nas quais, por achados de escavações e de sintomatologia relatada se pôde 
fazer uma associação dos óbitos com a FQ (Bush, Bilton e Hodson, 2016). 
O professor Pieter Pauw fez, na Holanda, em 1595, a primeira descrição do 
comprometimento do pâncreas numa criança que poderá ter falecido de FQ (Bush, 
Bilton e Hodson, 2016).   
Já em 1606, Alonso Fontecha, em Espanha, descreveu a particularidade de o suor dos 
lactentes com FQ ter um sabor mais salgado que o espectável (Quinton, 1983). 
As primeiras observações de afeção respiratória surgiram no século XX (Bush, Bilton e 
Hodson, 2016). 
Dorothy H. Andersen, foi a primeira a descrever de forma sistematizada e minuciosa a 
FQ do pâncreas, em 1938 (Davis, 2006). 
A descrição da patologia e das suas características foi continuando ao longo dos anos. 
Os termos “fibrose quística do pâncreas e mucoviscidose” que foram adotados, têm a 
capacidade de expor de forma parcial a patologia da FQ (Bush, Bilton e Hodson, 2016).  
A primeira evidência que se está perante uma doença genética remonta a 1946, ano em 
que Andersen e Hodges expuseram uma primeira prova de a FQ é causada por uma 
mutação autossómica recessiva de transmissão genética (Andersen e Hodges, 1946). 
A técnica quantitativa da iontoforese de pilocarpina, ou “teste do suor”, criada por 
Gibson e Cooke em 1959 mantém-se atualmente como “gold-standard” para o 
diagnóstico da FQ (Bush, Bilton e Hodson, 2016).  
À medida que foram sendo relatados mais casos de FQ começaram a surgir associações 
organizativas neste âmbito. Uma das mais importantes organizações mundiais teve o 
seu primórdio em 1952 e designa-se de Cystic Fibrosis Foundation. Para além desta, 
mais organizações foram emergindo, como por exemplo, a Cystic Fibrosis Research 
Foundation Trust e a Cystic Fibrosis World Wild, de importância crucial para a 
promoção do desenvolvimento científico e apoios financeiros necessários para tal. Para 




European Working Group on Cystic Fibrosis – EWGCF, com encontros europeus 
anuais, e foram criados grupos de apoio pelos familiares de doentes com FQ, que 
impulsionam o constante desenvolvimento de cuidados e terapêutica apropriada 
(Ribeiro [et al.], 2002). 
Foi em 1983 que o defeito básico nos canais de suor foi usado por Paul Quinton para 
identificar o defeito nos canais transportadores de cloro como o defeito básico da FQ 
(Quinton, 1983).  
Em 1985, foi identificado o defeito existente no cromossoma 7 nos doentes com FQ e 
por fim, em 1989, foi descrito o gene da FQ tendo o mesmo sido clonado e a proteína 
identificada, designando-se ambos de CFTR (Davis, 2006). Após a identificação do 
gene CFTR surgiu na comunidade científica uma expectativa aumentada da ocorrência 
de avanços no diagnóstico e tratamento curativo da patologia (Bush, Bilton e Hodson, 
2016). 
Em todo o caso, desde de 1989 cerca de 2000 mutações distintas do gene CFTR foram 
identificadas, dentro das quais a mutação F508del, a mais frequente a nível mundial, e 
com recurso à identificação de mutações genéticas tem sido possível o desenvolvimento 
de medicamentos moduladores da proteína CFTR ( Marson, Ribeiro e Bertuzzo, 2017). 
 
3. DIMENSÃO FISIOPATOLÓGICA 
 
Para o EEER com intervenção na FQ, é de importância crucial o conhecimento e a 
aptidão acrescida pelo domínio da dimensão fisiopatológica. Este perito deverá ser 
conhecedor das vertentes que a seguir se abordam, nomeadamente, a Epidemiologia; 
Etiopatogénese; Manifestações clínicas; Diagnóstico e Tratamento, por forma a ser 
capaz de intervir com capacidade, segurança e adequação, respondendo às necessidades 







3.1. Epidemiologia  
Quando descrita pela primeira vez em 1938, a FQ era uma doença universalmente fatal, 
sendo que 70% das crianças faleciam no primeiro ano de vida, essencialmente devido a 
ileum meconial e desnutrição, consequência de insuficiente absorção intestinal. Porém, 
a sequenciação genética do CFTR em 1989, abriu uma nova era para a FQ, por via do 
impulso ao desenvolvimento de terapêuticas moleculares dirigidas (Bell, Amaral e 
Boeck, 2015). 
Embora a morte prematura antes dos 50 anos, em crianças diagnosticadas neste milénio 
continue a ser a norma, nos últimos tempos assistiu-se à mudança do paradigma da FQ, 
ou seja, a passagem de uma doença exclusivamente pediátrica para uma doença com 
acometimento em idade adulta (Wiencek e Lo, 2018). 
Os dados apresentados pela Cystic Fibrosis Foundation, apontam para mais de 70.000 
indivíduos diagnosticados, a nível mundial, com uma incidência de cerca de 1000 novos 
casos da doença a cada ano. Não obstante, vários estudos confirmam variações 
numéricas, quer geográficas, quer étnicas. Conforme relatado por Katkin (2013), nos 
Estados Unidos esta patologia tem expressão em aproximadamente 1:3000 caucasianos, 
1:9200 Espanhóis, 1:10900 nativos americanos, 1:15000 Afro-Americanos e 1:30000 
aso-americanos (Katkin, 2013).  
De facto, a incidência varia em diferentes pontos do mundo e apesar de a doença, ser 
subdiagnosticada na Ásia, existem evidências, de que a prevalência desta na Ásia é 
efetivamente muito rara. Tais dados, contrastam com a prevalência da Europa ou dos 
Estados Unidos da América em que se tem relatada uma incidência de 1 em cada  3500 
recém nascidos (Kosorok [et al.], 1996). 
Segundo Bell, Amaral e Boeck (2015), na União Europeia, 1 em cada 1700 a 7700 
recém-nascidos é afetado pela FQ, sendo que, nos indivíduos caucasianos a prevalência 
é superior a 90%. Em Portugal, apesar de terem sido publicados alguns resultados de 
estudos epidemiológicos, ainda não é possível estabelecer com segurança uma 
prevalência real. Para alguns autores, como é o caso de Lopes [et al.] (2016), a 
incidência é de 1/7500 novos casos de recém-nascidos por ano, inferior à incidência 




Portugal (Lopes [et al.], 2016; Marcão [et al.], 2018). Por outro lado, de acordo com a 
DGS (2015b), a incidência estimada cifra-se em 1/6000.  
Em setembro de 2013 no Congresso Anual da Sociedade Respiratória Europeia (ERS), 
foram apresentados dados nacionais, relativos ao final de 2012 e coletados pelos centros 
de referência. Foram identificados 298 doentes, 140 (47%) do sexo masculino e 158 
(53%) do sexo feminino. Destes doentes, 176 (59%) apresentavam idade igual ou 
inferior a 17 anos, e 122 (41%) apresentavam idade igual ou superior a 18 anos. Destes 
últimos, 80 apresentavam idades entre 18 e 29 anos, 28 doentes tinham entre 30 a 39 
anos e 14 com idade igual ou superior a 40 anos. A mutação F508del foi a que 
apresentou maior incidência (Pereira [et al.], 2013).  
De acordo com os registos efetuados nos relatórios, 2014, 2015 e 2016, do Programa 
Nacional de Diagnóstico Precoce (PNDP), sobre o projeto: “Rastreio, Diagnóstico e 
Tratamento Precoce de Fibrose Quística” e posterior publicação dos resultados no 
International Journal of Neonatal Screening do estudo “Cystic Fibrosis Newborn 
Screening in Portugal: PAP Value in Populations with Stringent Rules for Genetic 
Studies”, retira-se que foram estudados 255.000 recém-nascidos, no período entre finais 
de 2013 e ao longo de três anos, tendo sido confirmados trinta e dois casos de FQ 
através do rastreio, ao que se somaram mais três casos diagnosticados pelos Centros de 
Referência em FQ no mesmo período, correspondendo a 35 casos no total. Destes, a 
mutação F508del estava presente em 79% dos alelos, pelo que, apenas três casos não 
apresentaram esta mutação, acrescido de um outro não identificável (Marcão [et al.], 
2018).  
Já no final de 2018, o Ministério da Saúde aprovou a integração do rastreio da FQ no 
painel de doenças rastreadas do Programa Nacional de Diagnóstico Precoce. Durante o 
ano de 2018 foram determinados elegíveis para consulta especializada vinte casos 
decorrentes de resultados positivos no rastreio neonatal, sendo que, treze foram falsos 
positivos e seis confirmados como doentes (Vilarinho [et al.], 2018).  
Tendo em consideração que o diagnóstico precoce e a qualidade da assistência em saúde 
são condições determinantes desta doença, não será de admirar que se verifiquem 
assimetrias na sobrevida, diretamente relacionadas com condicionalismos sociais, 





A FQ é uma exocrinopatia com implicações em múltiplos tecidos. Recentemente foi 
descoberto que a proteína CFTR não tem expressão exclusiva nas células epiteliais, 
como células dos canais de suor, vias respiratórias, ductos pancreáticos, intestino, vias 
biliares, ductos deferentes, mas pode também acometer o osso ou os ilhéus de 
Langerhans (Fajac, 2017). Na FQ, todos os órgãos que expressem CFTR são afetados 
tais como, vias aéreas, pâncreas, intestinos, sistema hepatobiliar, trato geniturinário e 
glândulas sudoríparas (Fajac, 2017; Ribeiro [et al.], 2002).  
Do ponto de vista bioquímico é causada por mutações no gene CFTR localizado no 
braço longo do cromossoma 7, sendo que este por sua vez codifica a proteína também 
designada de CFTR, e que se encontra presente na superfície apical das células epiteliais 
(Ribeiro [et al.], 2002). Apesar do mecanismo de ação desta proteína ser altamente 
complexo e não estar completamente compreendido, a sua disfunção traduz-se no 
transporte anormal de sódio e cloro, através do epitélio, provocando um aumento da 
viscosidade das secreções das glândulas mucosas, dado que a CFTR é essencial para o 
transporte de iões através da membrana celular, estando envolvida na regulação do 
fluxo de Cl–, Na+, HCO3- e água (Fajac, 2017; Ribeiro [et al.], 2002).   
Consequentemente, esta proteína assume elevada importância tanto do ponto de vista 
funcional como do ponto de vista estrutural (Martin [et al.], 2018). 
A ocorrência de FQ implica a presença de dois genes CFTR mutados e 
consequentemente da proteína CFTR, porém, destas mutações, apenas 10% encontram-
se bem caracterizadas como causadoras da doença (Wiencek e Lo, 2018).  
Como consequência da disfunção na CFTR encontramos desidratação nas vias aéreas 
superiores e inferiores resultando em diminuição da depuração mucociliar e na 
acumulação de bactérias e partículas. Nesta situação, os pulmões rapidamente se tornam 
infetados e inflamados, progredindo para bronquiectasias e exacerbações pulmonares. 
Este ciclo vicioso de retenção, infeção e inflamação é referido como a cascata 
fisiopatológica e começa nos primeiros anos de vida (Firmida e Lopes, 2011). 
O desequilíbrio resultante da secreção de cloreto e a absorção de sódio pelo ENaC 
provoca a diminuição do líquido superficial e consequente comprometimento da 




pH do líquido superficial, dificultando assim a eliminação de bactérias (Firmida e 
Lopes, 2011). 
As infeções recorrentes e inflamação conduzem à hipertrofia das glândulas da 
submucosa, secreção excessiva de muco e dano das vias respiratórias, provocando 
bronquiectasias e finalmente o desenvolvimento de quistos (Fajac, 2017). 
O mecanismo de defesa inato da clearence mucociliar protege as vias aéreas evitando a 
acumulação de partículas inaladas incluindo bactérias. A produção de um fluido 
periciliar pelas células epiteliais é crucial para a movimentação rápida dos cílios e 
consequente eliminação de partículas e microrganismos retidos no muco (Fajac, 2017). 
As alterações ocorridas na FQ originam uma cadeia de eventos proporcionais aos 
mecanismos disfuncionais da CFTR culminando na estase de muco, obstrução das vias 
aéreas e à infeção. O tecido respiratório danificado é substituído, por fim, por um 
fibrótico, e finalmente, num estado mais avançado, pode ocorrer morte por hipóxia, 
falência respiratória ou complicações cardíacas (Fajac, 2017). 
A compreensão da fisiopatologia assume particular relevância quando diversos estudos 
apontam para a evidência imagiológica de obstrução pulmonar com muco, 
bronquiectasias e inflamação pulmonar recorrente, em 1/3 das crianças com apenas três 
anos (Elborn, 2016). 
Retomando as mutações do gene CFTR, a primeira mutação identificada e que exibe a 
maior representatividade, define uma deleção de 3 pares de bases que codificam a 
fenilalanina na posição 508, pelo que foi designada de F508del (Maiuri e Kroemer, 
2017).  
O defeito funcional das mutações do gene CFTR foi dividido em sete classes, 
perimitindo o conhecimento do grau dos efeitos decorrentes das mutações (Boeck e 
Amaral, 2016; Fajac, 2017). 
As mutações da classe I afetam a biossíntese da proteína acarretando ausência total 
desta; as mutações da classe II são as mais comuns, incluindo a mutação F508del, onde 
devido a alterações no processo de maturação e migração, vão ocorrer transtornos no 
transporte de iões e consequentemente reduzir muito a sua função; as mutações da 




nefastos para a célula; as mutações da classe IV causam uma diminuição substancial na 
condutância do canal CFTR; as mutações da classe V devido à formação de mRNA 
anómalo, conduzem a uma redução importante da proteína CFTR; na classe VI ocorre 
destabilização da CFTR por endocitose ou diminuição da reciclagem, e por fim, as 
mutações da classe VII são determinadas pela inexistência de mRNA, (Fajac, 2017). 
Importa ainda reter que nas classes I, II e III ocorre frequentemente insuficiência 
pancreática e doença severa, já que englobam mutações que levam à não produção da 
proteína CFTR ou à produção de proteína inativa (Fajac, 2017). 
Além das mutações no gene CFTR existem polimorfismos noutros genes, que, somados 
ao meio ambiente, atuam modificando a expressão clínica da FQ. São vários os genes 
que atuam modulando a gravidade clínica da FQ acarretando um amplo espectro 
fenotípico. A utilidade da classificação é vislumbrada pela possibilidade de adaptação 
das estratégias terapêuticas orientadas para o defeito molecular da classe (Marson, 
Ribeiro e Bertuzzo, 2017).  
 
3.3. Manifestações clínicas 
 
Apesar da FQ constituir desde o nascimento uma patologia potencialmente grave, o 
espectro de apresentações clínicas é muito variado e as apresentações, por vezes, são 
pouco sintomáticas, o que pode condicionar a não valorização do quadro clínico (DGS, 
2015b, DGS, 2015d). 
A sintomatologia e a apresentação clínica dependem em grande parte das mutações 
genéticas da CFTR e, portanto, dos diferentes graus da perda funcional desta proteína, 
conduzindo a apresentações clínicas variadas (Firmida e Lopes, 2011). 
Ainda na atualidade, décadas após a descrição da doença e da identificação do gene, o 
espectro da doença não é completamente conhecido e compreendido. A disfunção da 
proteína CFTR resulta numa doença multissistémica cujas manifestações clínicas mais 
comuns variam entre indivíduos e com a idade, modificando principalmente a via aérea, 




Lopes, 2011). Não obstante, os quadros clínicos são muito variáveis e os sintomas 
refletem o órgão afetado e a patologia subjacente (Firmida e Lopes, 2011). 
É o acometimento respiratório que determina o prognóstico do paciente, sendo 
responsável pela preponderante morbi-mortalidade (Wiencek e Lo, 2018). Segundo a 
DGS (2015b), os quadros clínicos mais sugestivos de FQ encontram-se a nível 
respiratório. O ciclo vicioso que caracteriza o fenótipo respiratório da FQ é pautado pela 
obstrução, inflamação e infeção que progressivamente danifica os tecidos de forma 
permanente (Lubamba [et al.], 2012).  
A acumulação de secreções espessas e purulentas, numa primeira etapa, resulta em 
obstrução pulmonar, ainda incompleta, o que pode constituir um mecanismo de válvula, 
permitindo que o ar entre mas não saia do pulmão, originando atelectasias, que por sua 
vez, geram alterações na ventilação pulmonar e consequentemente hiperinsuflação 
pulmonar (Lubamba [et al.], 2012). A restrição torácica e diminuição dos volumes 
pulmonares estão associadas a alterações ventilatórias por diminuição da mobilidade do 
tórax, o que provoca complicações músculo-esqueléticas, destacando-se escoliose com 
curvatura primária superior a 60º (Lubamba [et al.], 2012). 
O acometimento do aparelho respiratório de intensidade variável é progressivo devido à 
doença pulmonar obstrutiva supurativa crónica. A estase de secreções desidratadas e 
hiperviscosas nas pequenas vias aéreas favorece a metaplasia do epitélio brônquico, 
impactação mucóide periférica e desorganização da estrutura ciliar, culminando com o 
cor pulmonale. Assim, é ativada uma cascata de complicações, nomeadamente: tosse 
persistente, taquipneia e sibilância; um estado inflamatório que predispõe a formação de 
bronquiectasias e por fim a insuficiência respiratória e morte prematura (Lubamba [et 
al.], 2012; Wiencek e Lo, 2018).  
Esta condição cria o ambiente perfeito para as infeções, numa fase inicial são virais, 
mas rapidamente se tornam bacterianas, sendo estas infeções inicialmente transitórias, 
mas que depressa colonizam o trato respiratório. Desde cedo estes doentes podem ficar 
infetados por microrganismos como o Staphylococcus aureus e Hemophilus influenza. 
Posteriormente e destacando-se pela sua gravidade e frequência, são comuns na FQ, as 
infeções respiratórias persistentes por estirpes de Pseudomonas aeruginosa, e 




A literatura é consensual no que concerne ao controlo da colonização bacteriana crónica 
e das exacerbações por Pseudomonas aeruginosa, dado que esta bactéria está associada 
a maior deterioração da função pulmonar em doentes com Fibrose Quística, mesmo 
quando o agente patogénico é erradicado, pelo que o tratamento farmacológico e 
cinesiterapia respiratória adequados, são imperativos para garantir a qualidade de vida e 
aumento da sobrevida (Bell, Amaral e Boeck, 2015). 
As exacerbações agudas caracterizadas por aumento da tosse, taquipneia, dispneia e 
aumento da expetoração, acompanham a progressão da doença, a par com 
bronquiectasias e bronquite crónica. As secreções espessas e purulentas que favorecem 
o crescimento bacteriano, em simultâneo com a progressiva perda da função pulmonar, 
a clearance mucociliar diminuída e as infeções respiratórias recorrentes, condicionam as 
exacerbações que se manifestam tipicamente no doente com FQ por anorexia, perda 
ponderal e mal-estar geral (Bush, Bilton e Hodson, 2016). 
Não menosprezável e associado às infeções, os episódios de hemoptises minor têm 
vindo a aumentar, ao passo que os episódios de hemoptises maiores têm relação com 
lesões de caracter crónico em artérias brônquicas colaterais. O pneumotórax surge 
associado à condição de doença avançada. O comprometimento das vias aéreas 
inferiores domina a clínica, sendo frequente neste contexto de afeções respiratórias as 
bronquiectasias bilaterais (particularmente dos lobos superiores) não explicadas por 
outra causa, e ainda, a rinite crónica e a existência de pólipos nasais em 
aproximadamente 15-20% dos doentes (Lubamba [et al.], 2012). 
Mesmo na ausência de comprometimento pulmonar significativo o hipocratismo digital 
é comum, pese embora, habitualmente seja consequente à supuração broncopulmonar 
crónica, estado mais frequente em crianças mais velhas ou adolescentes (Ronan, Elborn 
e Plant, 2017). Pode ainda cursar com cianose das extremidades devido à hipoxemia 
resultante do desequilíbrio da relação ventilação/perfusão, provocada pela falha nas 
trocas gasosas com o fluxo sanguíneo pulmonar em determinadas regiões do pulmão. 
Este estado por sua vez estimula ao longo dos anos a vasoconstrição pulmonar, 
resultando em hipertensão pulmonar podendo mesmo evoluir para insuficiência 




Também sugestivas, mas menos específicas, são a tosse produtiva e broncorreia 
crónicas, ou mesmo situações de pan-sinusite crónica, não tanto valorizável em crianças 
mais pequenas. Não raras vezes, surgem associadas a evidências radiológicas de 
atelectasias, hiperinsuflação e infiltrados persistentes (Bush, Bilton e Hodson, 2016; 
Ronan, Elborn e Plant, 2017). 
Sublinha-se que para efeitos de despiste de FQ é mandatória a valorização de quadros 
atípicos de dificuldade respiratória crónica ou intermitente e com má resposta ao 
tratamento, ou situações de hipocratismo digital em simultâneo com supuração 
broncopulmonar. Ainda, os quadros de má digestão por insuficiência pancreática 
exócrina (incluindo má evolução estato-ponderal, esteatorreia e outras, como défice de 
proteínas lipossolúveis) são fortemente sugestivos do diagnóstico de FQ (Farrell, 2008). 
As manifestações digestivas com insuficiência pancreática exócrina, constituem um 
sintoma geralmente precoce e prevalente, que se encontra presente em cerca de 75% dos 
recém-nascidos com FQ, em 80-85% até ao final do primeiro ano e em 90% na idade 
adulta (Ribeiro [et al.], 2002; Wiencek e Lo, 2018). Tem como principais 
manifestações, sinais de má absorção, tais como esteatorreia, caracterizada por fezes 
frequentes, oleosas, volumosas e com odor fétido, distensão abdominal e flatulência, 
desnutrição e alterações no crescimento, decorrente da má digestão e dificuldade de 
absorção de gorduras, proteínas e de vitaminas lipossolúveis (vitaminas A, D, E e K), 
por óbvio défice de enzimas pancreáticas. Apresenta ainda, como manifestação, a 
diminuição da elastase fecal e resposta positiva ao tratamento de reposição enzimática 
(Wiencek e Lo, 2018). 
 A abundância de recetores CFTR nos ductos pancreáticos, implica a sua disfunção na 
FQ e consequente evolução para atrofia pancreática. A ocorrência de pancreatite é 
causada pela acumulação de enzimas nos ductos e consequente autodigestão. Assim, o 
pâncreas é um órgão afetado, com significado clínico em 85% dos indivíduos com FQ 
(Bush, Bilton e Hodson, 2016; Ribeiro [et al.], 2002). A insuficiência pancreática 
exócrina pode também conduzir ao edema hipoproteinémico secundário no período 
neonatal e ao desenvolvimento da obstrução intestinal neonatal secundária ao ileum 
meconial, presente em aproximadamente 15% dos recém-nascidos com FQ, sendo que a 




frequente é a obstipação, que atinge aproximadamente 40% dos doentes (Ribeiro [et 
al.], 2002; Ronan, Elborn e Plant, 2017). 
A diabetes mellitus (DM) relacionada com a FQ decorre da destruição do tecido 
pancreático e está presente em 20% dos adolescentes e 40-50% em doentes adultos ( 
Ronan, Elborn e Plant, 2017; Wiencek e Lo, 2018). 
A DGS (2015b) refere ainda outras manifestações menos frequentes que incluem o 
prolapso rectal, a pancreatite idiopática, e a doença hepática associada a FQ que cursa 
com elevação assintomática das enzimas hepáticas, esteatose hepática, colelitíase, 
hepatomegalia, hipertensão portal e fibrose biliar focal. A doença do refluxo 
gastroesofágico ocorre também mais frequentemente nesta população (Ribeiro [et al.], 
2002). 
A doença hepática crónica está presente em mais de 50% dos estudos post mortem. Por 
outro lado, os estudos prospetivos, demonstram que 25% dos doentes apresentam 
alterações laboratoriais. O espectro da doença hepática é vasto, e contempla colestase 
neonatal, aumento das enzimas hepáticas, colelitíase, esteatose, cirrose biliar primária, 
até cirrose biliar multilobular com hipertensão portal (Ribeiro [et al.], 2002). A 
expressão do CFTR no fígado, tem impacto na membrana apical do epitélio biliar, por 
alteração da facilitação do fluxo da bílis, porém o mecanismo de evolução para doença 
hepática ainda não é totalmente conhecido (Ribeiro [et al.], 2002; Ronan, Elborn e 
Plant, 2017). 
A osteopenia e a osteoporose são outras comorbilidades frequentemente diagnosticadas 
e etiologicamente multifatoriais. O risco de fraturas ósseas e escoliose é acrescido, 
devido entre outros, à má-absorção de vitamina D, estado nutricional pobre, fraca 
atividade física, medicação (Ribeiro [et al.], 2002). 
A infertilidade é um problema quase transversal, que assola sensivelmente 95% dos 
homens com FQ, devido à ausência ou atrofia do ducto deferente e consequente defeito 
no transporte de espermatozoides, porém, com espermatogénese preservada (Ronan e 
Plant, 2017). No que respeita ao género feminino, um número reduzido de mulheres 
pode ter um muco cervical anormal, contribuindo para a diminuição da fertilidade neste 




Com o aumento da esperança de vida, surgem outras preocupações, tais como a lesão 
renal aguda. Esta situação advém pelos riscos aumentados de síndromes de perda de sal, 
desidratação, e ou, devido a efeitos nefastos de diversos medicamentos nefrotóxicos 
(Ronan, Elborn e Plant, 2017). 
Uma última nota dirigida aos quadros depressivos e ansiosos, favorecidos pela má 
adesão terapêutica, aumento do número de hospitalizações e deterioração da qualidade 
de vida no geral  (Ronan, Elborn e Plant 2017). 
Segundo a DGS (2015b) as manifestações clínicas da FQ podem ser muito variadas, 
refletindo as diferentes mutações no gene CFTR e a correspondente variabilidade de 
disfunção da proteína CFTR em diversos tecidos. Assim, consoante o genótipo ou 
fenótipo da doença, serão transpostas adversidades e heterogeneidades nas 
manifestações clínicas, e que em última instância, se traduzem em formas de 
apresentação clássicas ou típicas e, não clássicas ou atípicas.  
A apresentação clássica é a mais conhecida e frequente e apresenta sintomas graves. A 
não clássica ocorre em cerca de 15% dos doentes e apresenta sintomas mais brandos, 
com diagnóstico em geral complexo e tardio. A variabilidade e peculiaridade das 
apresentações podem atrasar o diagnóstico correto, que se pretende sempre o mais cedo 
possível, pelo que, o rastreio precoce na triagem neonatal, antes mesmo dos primeiros 





O diagnóstico da FQ assenta em três pilares, nomeadamente a sintomatologia, a história 
familiar e o rastreio neonatal positivo. Porém, devido à variabilidade das apresentações 
e ao vasto quadro de manifestações clínicas impôs-se a necessidade de implementar 
critérios de diagnósticos mais precisos (Marcão [et al.], 2018). 
Em Portugal, desde finais de 2013 que a FQ encontra-se incluída no rastreio neonatal 
através do Programa Nacional de Diagnóstico Precoce (PNDP), inicialmente sob a 




pretendendo-se na atualidade que a maioria dos doentes sejam diagnosticados desta 
forma (Marcão [et al.], 2018). 
O método de rastreio neonatal é variável de país para país, sendo que em Portugal foi 
ajustado o algoritmo à realidade Portuguesa, baseando-se na medição dos níveis do 
tripsinogénio imunorreativo, da Proteína Associada à Pancreatite (PAP) e finalmente, 
caso seja necessário, o estudo genético para identificação de mutação do CFTR (Lopes 
[et al.], 2016).  
A integração do rastreio para a FQ no PNDP é considerada uma opção estratégica 
justificada pelo aumento da sobrevida e qualidade de vida, permitindo diminuir o 
número de internamentos, obter melhores resultados ao nível do crescimento e da 
função cognitiva, evitando quadros patológicos precoces e prevenindo complicações 
futuras (Lopes [et al.], 2016; Wiencek e Lo, 2018). 
Não obstante, o teste de suor mantém estatuto de gold standard para o diagnóstico da 
FQ, permitindo avaliar a concentração de cloro aumentada (Wiencek e Lo, 2018). 
Classicamente o diagnóstico de FQ é confirmado pelo teste de suor em duas dosagens 
(Cl- ≥ 60 mEq/L) e/ou pela deteção de duas mutações para a FQ, associado ao quadro 
clínico compatível com a doença (Farrell, 2008). 
No que concerne ao prognóstico, e em particular sobre os dados relativos à esperança de 
vida é consensual que na atualidade a sobrevida aumentou significativamente e hoje é 
próxima dos 40 anos, presume-se verosímil perspetivar que crianças diagnosticadas 
neste milénio ultrapassem os 50 anos de idade. Sublinha-se novamente que esta 
conjetura favorável só é possível pelo diagnóstico precoce e através de tratamentos 
multidisciplinares mais ajustados (Lopes [et al.], 2016).  
Contudo, o aumento da sobrevida não é transversal a todas as regiões e em países 
menos desenvolvidos, ainda na atualidade, apenas 28% dos doentes atinge a 
maioridade. Por outro lado, o aumento da esperança de vida implica também um 









Segundo Boeck e Amaral (2016) o tratamento da FQ visa a preservação da função 
pulmonar, otimização do estado nutricional, minimização das complicações e 
manutenção do bem-estar psicossocial.  
A redução da taxa de declínio da função pulmonar e o aumento da sobrevida, 
permitiram uma mudança significativa na história natural destes doentes. Por outro lado, 
as numerosas complicações anteriormente raras ou desconhecidas são agora mais 
frequentes e contribuem para a complexidade de cuidados na FQ. Destacam-se entre 
muitas outras, DM, as infeções pulmonares multirresistentes, a doença metabólica óssea 
e as consequências na saúde mental (Bell, Amaral e Boeck, 2015; Quittner [et al.], 
2008, Ribeiro [et al.], 2002). 
Tal como afirmado anteriormente, a doença pulmonar contínua a ser a principal causa 
de morbi-mortalidade, portanto, o FEV1 (do inglês, forced expiratory volume in 1 
second) constituiu o principal preditor de mortalidade. Este valor na atualidade terá 
previsivelmente um declínio de apenas 0,5% por ano, contrastando com os 2 a 3% 
anteriores, pelo que alguns estudos indicam que para um FEV1 inferior a 30%, a 
probabilidade de sobrevivência diminuiu 50% (Bell, Amaral e Boeck, 2015). Mas além 
do FEV1 também são considerados preditores de mortalidade, o genótipo do CFTR, a 
apresentação inicial da doença, o estado nutricional; o espectro bacteriológico; a idade; 
a DM; o estado socioeconómico; as exacerbações pulmonares; o género e a 
disponibilidade de centros especializados (Stephenson. et al.], 2017). 
Segundo a DGS (2015d) as estratégias terapêuticas na FQ implicam abordagens 
multissistémicas, mas dedicando sempre particular atenção ao envolvimento pulmonar. 
Assim, a este nível implica: prevenção da infeção; drenagem das secreções brônquicas; 
antibioterapia inalatória e sistémica; imunomodulação da resposta inflamatória e 
broncodilatação.  
Simultaneamente o tratamento deverá ainda incidir na prevenção e tratamento das 
manifestações pancreáticas (tal como a insuficiência pancreática exócrina e diabetes) 




obstrução intestinal distal), e ósseas, bem como, suporte nutricional adequado (DGS, 
2015d). 
O tratamento ou prevenção das manifestações respiratórias da FQ consiste na 
implementação de várias atitudes terapêuticas, como a atividade física e desportiva e a 
Reeducação Funcional Respiratória (RFR), nomeadamente a Limpeza das Vias Aéreas 
(LVA) diária, em todas as pessoas, de forma continuada ao longo da sua vida, quer em 
situação de exacerbação, ou perante a condição de estabilidade clínica (DGS, 2015d).  
Assim sendo, o tratamento dos doentes com FQ requer uma abordagem multidisciplinar, 
que pretende atuar em diferentes etapas do processo fisiopatológico. 
Em 2012 a DGS publicou a Norma: “Tratamento e Seguimento da Fibrose Quística em 
Idade Pediátrica e no Adulto”, tendo sido alvo de atualização em 2015. Neste 
documento são focados em primeiro lugar os aspetos relacionados com a informação e 
esclarecimento dos doentes e cuidadores e em consonância é enfatizada a necessidade 
de monitorização dos diversos cuidados e assistência na saúde prestada (DGS, 2015d).  
Logo de seguida a norma DGS (2015d) faz referência vincada à importância atribuída à 
realização de cinesiterapia respiratória, várias vezes por dia, imediatamente após o 
diagnóstico e mantida ao longo da vida. O exercício físico adequado à situação clínica 
também é considerado como integrante do programa de reabilitação (DGS, 2015d).  
A doença pulmonar na FQ encontra-se relacionada com secreções anormalmente 
viscosas e à dificuldade na sua eliminação com eventual obstrução da via aérea, pelo 
que o cloreto de sódio hipertónico nebulizável facilita a hidratação das vias aéreas e a 
mobilização das secreções (Boeck e Amaral, 2016). 
O único mucolítico que mostrou ser eficiente na FQ foi a Dornase α - DNase 
recombinante humana -. A sua atuação visa o aumento da clearence mucociliar pela 
diminuição da viscosidade da expetoração. Vários estudos demostraram que o seu uso 
está associado a uma redução da taxa de declínio do FEV1 e do número de 
exacerbações (Castellani [et al.], 2018). 
Posteriormente na norma da DGS (2015d), encontramos referências ao tratamento 
antimicrobiano da infeção respiratória de acordo com o microrganismo isolado e as 




patogénicos habituais o Staphylococcus aureus (sensível à meticilina ou meticilino 
resistente), a Pseudomonas aeruginosa e a Burkholderia cepacia. Na infeção respiratória 
por Fungos, incluindo Aspergillus spp recomenda-se a atuação apenas se comprovada 
Aspergilose broncopulmonar alérgica ou aspergilose invasiva ou semi-invasiva. 
Na FQ os antibióticos podem ser prescritos como profilaxia ou durante a exacerbação 
da doença (Castellani [et al.], 2018). 
Deve ser efetuada regularmente a pesquisa de microrganismos nas vias aéreas. O 
isolamento de algumas espécies como a Pseudomonas aeruginosa exige o tratamento 
com antibióticos inalatórios para promover a sua erradicação. Por outro lado, a infeção 
crónica por Pseudomonas aeruginosa e outras bactérias gram negativas podem 
beneficiar de ciclos regulares de antibióticos inalatórios (Elborn, 2016). 
O tratamento com antibióticos continua a ser uma das principais armas terapêuticas, 
tendo contribuído para o aumento da sobrevida na FQ. Não obstante, espécies como a 
Pseudomonas aeruginosa, Burkholderia cepacia complex, espécies Achromobacter, 
micobactérias atípicas e fungos, têm desenvolvido múltiplas resistências pelo que estão 
cada vez mais difíceis de tratar (Boeck e Amaral, 2016). 
Para efeitos de imunomodulação da resposta inflamatória recorre-se de forma 
prolongada à azitromicina por via oral, especialmente se existir colonização crónica por 
Pseudomonas aeruginosa, não obstante a possibilidade de resistências cruzadas deve ser 
levada em consideração (Boeck e Amaral, 2016).  
Os broncodilatadores inalatórios de curta duração podem ser efetuados para profilaxia 
do broncospasmo podendo anteceder a cinesiterapia respiratória e a administração de 
fármacos inalados (Boeck e Amaral, 2016). 
A prescrição de oxigenoterapia de longa duração (OLD) deve ser efetuada de acordo 
com o descrito na DGS (2011) Norma n.º 018/2011, atualizada a 11/09/2015 “Cuidados 
Respiratórios Domiciliários: Prescrição de Oxigenoterapia” sempre que PaO≤55, ou 
PaO2 entre 55-60 mmHg, na presença de cor pulmonale crónico ou hipertensão 
pulmonar e/ou poliglobulia (hematócrito >55%) (DGS, 2015a). 
As indicações para OLD implicam avaliar os volumes pulmonares, a saturação de 




doença pulmonar avançada e FEV1 <40%, deve ser iniciada suplementação com 
oxigénio (Rubin, 2018). 
Ainda segundo a norma da DGS (2015a) a ventilação não invasiva está indicada nas 
situações de insuficiência respiratória global. As situações de doença pulmonar em 
estadio terminal implicam indicação para transplante pulmonar bilateral em estreita 
colaboração com os centros de transplante. 
O transplante pulmonar constitui uma opção terapêutica viável alcançando taxas de 
sobrevivência pós-operatória aos 5 anos de 60 a 70% (Boeck e Amaral, 2016).  
O tratamento da insuficiência pancreática exócrina é feito com a suplementação 
enzimática às refeições, o que pode ser monitorizado pela diminuição da esteatorreia e 
pelos níveis de elastase fecal (Boeck e Amaral, 2016). 
Os cuidados nutricionais implicam uma dieta hipercalórica e hiperlipídica, 
preferencialmente monitorizada por um nutricionista em simultâneo com a  
suplementação de vitaminas lipossolúveis (Ronan, Elborn e Plant, 2017) 
A prescrição de insulina perante coexistência de diabetes na FQ deve ser realizada 
conforme Norma 025/2011 “Insulinoterapia na Diabetes Mellitus Tipo 2” (DGS, 
2015c). 
Ainda em conformidade no descrito pela DGS (2015d), na doença hepática, o ácido 
ursodesoxicólico previne a deterioração estrutural e funcional do fígado, e em última 
instância poderá ser necessário transplante hepático. 
O refluxo gastroesofágico é tratado com inibidores da bomba de protões, ao passo que o 
tratamento do síndrome de obstrução intestinal distal é efetuado com laxantes osmóticos 
contendo polietilenoglicol ou gastrografina (DGS, 2015d). 
No que concerne à prevenção e tratamento da diminuição da densidade óssea, incentiva-
se uma nutrição adequada e realização de exercício físico, em paralelo com a reposição 
de vitamina D e K e cálcio (Ronan, Elborn e Plant, 2017). 
Para além do descrito no Plano Nacional de Vacinação, o doente com FQ deve realizar a 
vacina antivaricela; a vacina antigripal anual a partir dos 6 meses, em doentes e 




em doentes graves, se estiveram em contacto com doença e não têm história prévia da 
infeção ou se estão sob corticoterapia sistémica (DGS, 2015d). 
Por último, no campo do tratamento, importa referir que a investigação de fármacos 
moduladores da proteína CFTR, divididos em potenciadores e corretores, trouxeram 
uma nova esperança às pessoas com FQ. Estes ao invés de tratar sintomas, atuam no 
defeito molecular da proteína disfuncional, minimizando significativamente o impacto 
da doença, mas sendo só eficazes em determinadas classes de mutações (Wiencek e Lo, 
2018). 
Num artigo publicado por Wainwright e seus colaboradores em 2015, foram avaliados 
os benefícios da combinação de dois fármacos, o Lumacaftor, um corretor CFTR, e o 
Ivacaftor, um potenciador CFTR, tendo sido obtidos benefícios na avaliação da 
percentagem da fração respiratória forçada ao primeiro minuto (FEV1, do inglês, forced 
expiratory volume in 1 second) (Wainwright [et al.], 2015).  
Os avanços científicos, a par da intervenção precoce e multidisciplinar, têm elevando 
substancialmente a sobrevida. Esta realidade vem chamar a atenção para a necessidade 
de possibilitar a estes doentes uma qualidade de vida adequada, passando 
inevitavelmente pela resposta de proximidade no domicílio (Firmida e Lopes, 2011). 
Importa ainda referir, que na atualidade, o programa terapêutico é mais complexo e 
obriga a maior dispêndio de tempo por parte do doente e familiares, colocando em risco 
a adesão ao mesmo (Bell, Amaral e Boeck, 2015). 
Paralelamente, os doentes que apresentam melhores índices de saúde e perspetivas de 
sobrevida superior, podem começar a ponderar assuntos como a formação, 
empregabilidade, relações de longo prazo e a possibilidade de procriar. Assim, além das 
estratégias e intervenções mencionadas ressalva-se que o tratamento da FQ deve incluir 
também adequado apoio psicológico e social e cuidados multidisciplinares, adequados 







4. DIMENSÃO BIOPSICOSSOCIAL 
 
A FQ engloba complexos fenómenos biológicos que cursam nesta patologia com o 
comprometimento funcional de diversos órgãos e sistemas, pelo que na atualidade 
continua a ser uma doença potencialmente letal, que se repercute não só a nível físico, 
mas também a nível psicológico e social. Tem certamente elevado impacto, na vida do 
doente e família, por força das alterações, por vezes disruptivas, bem como, pelos 
importantes desafios que desencadeia (Cordeiro, [et al.], 2018). 
A história clínica da FQ envolve invariavelmente episódios de agravamento, 
principalmente por exacerbações da doença respiratória que culminam com a 
diminuição da possibilidade de interação ambiental. Esta situação muitas das vezes 
deve-se aos múltiplos internamentos hospitalares, constituindo interferência na vivência 
de experiências sensório-motoras. Cuidar de uma criança com FQ implica 
necessariamente ir para além de uma lógica fisiopatológica, concedendo a devida 
atenção às repercussões na esfera da saúde mental, bem como ao impacto familiar e 
social (Reisinho e Gomes, 2016). 
Interpretar a experiência de viver com FQ implica também extrapolar os limites da vida 
do doente e dos seus cuidadores e entender como afeta de forma direta e indireta os 
restantes envolvidos (Reisinho e Gomes, 2016). 
No que concerne às interações sociais, a doença crónica frequentemente limita a 
participação das crianças nas atividades quotidianas, e concomitantemente, altera a 
perceção da sua imagem corporal. Estas crianças sentem-se obrigadas à adaptação, por 
via da conformação à doença e às suas consequências. E no que tange à adaptação à 
doença crónica, o contexto cultural, socioeconómico e o género, podem influenciar 
nesse processo (Reisinho e Gomes, 2016; Santos, 2010). 
Experienciar uma doença crónica pode condicionar o desenvolvimento do indivíduo, 
não só devido à especificidade da sua condição de saúde, mas também devido, por vezes 
sobretudo, a fatores associados aos contextos de vida e à dificuldade de inclusão do 
indivíduo “diferente” (Reisinho e Gomes, 2016). 




O impacto das alterações físicas impostas pela doença como 
menor estatura, a restrição na realização de determinadas 
atividades, tais como correr, ou mesmo a presença constante de 
tosse, pode levar as crianças e adolescentes com a doença a 
sentirem-se diferentes dos demais de sua idade, impactando sua 
autoestima e favorecendo o encobrimento da doença.  
A literatura aponta para três aspetos consensuais relativos à doença crónica, sendo que 
esta: a) implica adaptações nos múltiplos domínios da vida; b) desenvolve-se ao longo 
do tempo, impondo, assim, ajustes inerentes a este desenvolvimento; e c) é marcada 
pela heterogeneidade em cada pessoa que a porta, pela singularidade com que evolui e, 
consequentemente, pelo modo como cada pessoa com doença crónica se adapta à 
mesma (Stanton, Revenso e Tennen, 2007). 
A compreensão do processo de adaptação nas doenças crónicas permite inferir 
repercussões sobre a qualidade de vida e inclusivamente na evolução da própria doença. 
A orientação biomédica na FQ com enfoque quase exclusivo para os tratamentos 
clínicos visando a reversão da doença ou a cura, tentando minimizar o impacto físico, 
torna-se imperfeita em reconhecer uma realidade que vai para além do aspeto físico da 
pessoa com uma doença crónica, cuja cura não é possível (Boeck e Amaral, 2016; 
Maiuri e Kroemer, 2017). 
A perspetiva biopsicossocial da FQ vai para além da biomédica, congregando 
manifestações psicológicas e sociais da doença, decorrentes e simultaneamente 
integradas na problemática física, que implicam consideráveis mudanças no âmbito 
psicossocial, expressas pela exigência em relação à gestão do regime de tratamento, 
alterações das atividades de vida, imagem corporal e sexualidade (Boeck e Amaral, 
2016; Maiuri e Kroemer, 2017). 
Assim, lidar com uma doença como a FQ implica sempre gerir os aspetos físicos da 
mesma, mas também com as mudanças e limitações psicossociais, dado que o curso 
habitual de uma doença crónica, resultará porventura em alterações na independência, 
bem-estar e Qualidade de Vida (QdV). Desta feita, dependerá do seu nível de adaptação 
à doença, ao tratamento e aos seus efeitos, para gerir os aspetos desencadeantes de stress 





Não obstante, o stress desencadeado pela presença de uma doença física exige uma 
adaptação biopsicossocial, tendo uns indivíduos e família, maior dificuldade de 
adaptação do que outros. No fundo, as pessoas adaptam-se, ou não se adaptam à doença, 
da mesma forma como se adaptam a outras fontes de stress (Charepe e Figueiredo, 
2011). 
Considera-se coping como ajustamento perante situações complexas por via de esforços 
cognitivos e comportamentais, visando reduzir ou tolerar as exigências internas ou 
externas, que colocam em causa os recursos individuais. As formas de coping que o 
indivíduo utiliza, bem como, a procura e processamento da informação sobre a FQ, 
poderão ser fundamentais para o ajustamento necessário aos desafios impostos (Charepe 
e Figueiredo, 2011; Costa, [et al.], 2010). 
Na ausência destes mecanismos o indivíduo com FQ não seria capaz de lidar com o 
sofrimento imposto pela doença, pelo que, os mecanismos de coping permitem ajustar-
se convenientemente. Para esta adaptação contribuem a representação cognitiva da 
afeção, os mecanismos de defesa do indivíduo, as variáveis culturais e de comunicação, 
funcionando como um sistema de auto-regulação que determinam a relação específica 
da pessoa com a doença de que é portadora, onde o meio ambiente pode agir como 
favorecedor de uma orientação tendente a minimizar os problemas (Chang e Johnson, 
2014; Charepe e Figueiredo, 2011). 
Mas nesta senda, importa também referir que o suporte e rede social constituem fatores 
que de sobremaneira contribuem para a adaptação eficaz do doente com FQ. Entende-se 
por rede social, o grupo de pessoas com as quais o indivíduo mantem contacto ou 
alguma forma de vínculo social e que podem oferecer ajuda em diversas situações ao 
longo da vida. Ao passo que o suporte social, serão as transações interpessoais sob a 
forma dos recursos disponibilizados quando necessários, tais como o apoio emocional 
ou afetivo, material, informação e serviços, em situações de necessidade (Griep [et al.], 
2005). 
A importância do suporte social é demonstrada por Pizzignacco e Lima (2006), quando 
inferem que os adolescentes com FQ consideram de elevada importância estratégias de 
enfrentamento, tais como, a busca de suporte social junto dos amigos, da família, e dos 




adolescentes controlarem os agentes causadores de stress originados na FQ (Pizzignacco 
e Lima, 2006). 
O apoio social, essencial nos períodos mais difíceis é prestado essencialmente pelos 
pais, devendo-se em grande parte ao fenómeno da estigmatização, porém, quando 
obtido através de outras fontes, como os amigos, aumenta em número e grau a 
socialização (Pizzignacco e Lima, 2006). 
Neste contexto importa vincar o papel negativo do estigma, enquanto fator dificultador 
da rede e suporte social, e que no caso da FQ poderá comprometer a identidade social e 
subsídios inerentes, tais como, apoio emocional, material e afetivo (Pizzignacco e Lima, 
2006). 
A limitação das relações e vida social é frequente no doente FQ, traduzindo-se nas 
poucas relações de amizade e confinação a poucos espaços e ambientes sociais. Esta 
situação poderá perpetuar o isolamento do doente com FQ conduzindo a alterações 
psicológicas e sociais graves, pelo que o apoio e ajuda, são fundamentais para inverter 
ou resolver quadros de baixa auto-estima, depressão, ansiedade e alterações emocionais. 
Pelo que, a rede e suporte social, por via de uma socialização saudável, apoio, 
informação e bem-estar psicológico, constitui um pilar basilar para a vivência positiva 


















































Segundo Silveira (2000) não existem duas famílias iguais, pese embora funcionem 
como tal, a cada família está associada a uma identidade e unicidade, que ultrapassa 
claramente a descrição com base nos indivíduos que a constituem. Assim, a organização 
da família baseia-se numa estrutura relacional complexa donde emergem as funções e os 
papeis de cada um, tal como, as suas expetativas sociais, pelo que, adquire uma forma 
especifica e singular. 
A família constitui uma organização permeável à multidiversidade que a envolve, 
assumindo o papel simultâneo de alicerce e célula social, onde o individuo, em grupo, 
se desenvolve, cresce e socializa, influenciado e influenciando o meio (Leandro, 2006).  
Para compreender a família, será sempre necessário localizá-la no tempo e no espaço e 
contextualizá-la. Pois a família, modifica-se na composição e comportamentos, 
consoante os determinantes sociais, económicos, políticos, religiosos ou ideológicos, 
bem como, em função da localização territorial do grupo social em que se insere e da 
época histórica considerada (Silveira, 2000). 
Assim sendo, a família pode ser interpretada como um complexo sistema aberto, de 
interações, relacionamentos e processos entre os seus membros, apresentando ainda 
potencial de maximizar o bem-estar individual e coletivo, favorecendo a produção de 
saúde no grupo (Silveira, 2000). 
A família, espaço educativo por excelência, é vulgarmente considerada o núcleo central 
de individualização e socialização, no qual se vive uma circularidade permanente de 
emoções e afetos positivos e negativos entre todos os seus elementos. No contexto da 
família, os seus membros, encontram-se, convivem e relacionam-se, pelo parentesco, 
afinidade, afetividade, coabitação ou unicidade de orçamento (Silveira, 2000). 
A família é também um espaço privilegiado de construção social da realidade em que, 
através das interações entre os seus membros, os factos do quotidiano individual 
recebem o seu significado e os "ligam" pelo sentimento de pertença àquela e não a outra 
família. Neste substrato, agregado pela necessidade de afeto, são dirigidos todos os 




neste contexto, cada cuidador possui experiências diferentes sobre cada situação 
(Leandro, 2006; Silveira, 2000).  
Assim, a família constitui também o espaço privilegiado de suporte à vida e à saúde dos 
seus membros, com capacidade auto-organizativa sendo no seio familiar que são criadas 
e aperfeiçoadas estratégias de sobrevivência para o presente, constroem-se projetos para 
o futuro e avalia-se o passado (Silveira, 2000). 
Quando um dos seus membros tem um problema de saúde, a família sofre mudanças e 
alterações, decorrentes das angústias, medos, sofrimentos e dúvidas, relacionadas com 
as incertezas do tratamento e prognóstico. Portanto, cada família enquanto sistema é um 
todo mas é também parte de sistemas, de contextos mais vastos nos quais se integra 
(Santos, 2010; Silveira, 2000). 
Esta premissa conduz-nos à Teoria Geral dos Sistemas em que a família enquanto 
sistema, possui simultaneamente subsistemas, sendo o menor o indivíduo, e no seu 
global, a família, também é parte integrante de sistemas nos quais se integra, tais como, 
a comunidade e a sociedade (Figueiredo, 2012). Portanto, trata-se de sistema formado 
por subsistemas que se influenciam interna e externamente num sistema aberto onde as 
influências são recíprocas. Em conformidade com a teoria geral dos sistemas, qualquer 
alteração causa impacto sobre todos os outros membros do sistema, e esta inter-relação 
implica que nada acontece isoladamente, ou seja, ao afetar um dos componentes, ocorre 
um efeito sistémico, afetando todos os outros (Figueiredo, 2012). 
Trata-se ainda de um sistema autorregulado, mantendo uma contínua relação com o 
exterior, alcançando o seu equilíbrio ao longo de um processo de desenvolvimento 
percorrido através de estados de evolução diversificados, obedecendo ao objetivo 
interno de proteção psicossocial e ao objetivo externo de adaptação à cultura e 
transmissão da mesma (Dias, 2011). 
O processo de evolução é contínuo, possibilitando crescer individual e coletivamente 
face às mudanças que ocorrem, quer no grupo, quer individualmente. Por sua vez, a 
mudança implica crise e maior probabilidade de disfuncionamento e desorganização, 






2. FAMÍLIAS E RELAÇÃO COM A DOENÇA CRÓNICA – FQ  
 
Desde o momento do diagnóstico, a família vivencia uma série de sensações e 
experiências até ocorrer a aceitação e integração da doença no contexto familiar. Até 
alcançar uma fase de aceitação e reintegração, os pais dos doentes com FQ tiveram de 
proceder a alterações de projetos futuros de modo a conseguirem uma nova reorientação 
de vida (Reisinho, Carvalho e Oliveira, in Sequeira [et al.], 2009). Durante este processo 
é comum que a estrutura familiar sofra modificações, como alterações de papéis a 
desempenhar por cada elemento familiar e modificações emocionais e cognitivas. 
Perante um filho doente, um cuidador, geralmente a mãe, desenvolve aptidões de cuidar 
e adquire a preocupação de o fazer de modo adequado. De facto, é frequente a mãe 
abandonar totalmente a atividade laboral, obtendo a necessária disponibilidade  para 
acompanhar o filho durante todo o processo (Reisinho, Carvalho e Oliveira, in Sequeira 
[et al.], 2009).  
É fundamental que apesar das modificações impostas pela doença o casal se mantenha 
firme e unido. Com a aceitação da doença, a família será capaz de transmitir ao doente a 
sensação de suporte e dar ao filho a confiança da sua participação ativa na gestão da 
doença  (Charepe e Figueiredo, 2011). 
Na adolescência do doente com FQ, por regra, o diagnóstico já foi feito há tempo 
suficiente para a maioria das famílias se encontrarem numa fase de aceitação e inserção 
das alterações impostas pela doença na rotina familiar, podendo já planear outras 
atividades e melhorar o relacionamento familiar (Charepe e Figueiredo, 2011).  
A adolescência é uma fase vital no ciclo de vida, sujeito a modificações tanto físicas, 
como psicossociais e emocionais (Reisinho e Gomes, 2016). O compromisso da função 
pulmonar, pancreática e intestinal, entre outros, provocados pela FQ, podem também 
implicar no adolescente, alterações físicas, com consequências na autoimagem, conceito 
de identidade e relações interpessoais, podendo daí advir constrangimentos ao próprio 
tratamento da FQ e aumentar a suscetibilidade a problemas psicológicos com afetação 




Numa criança/adolescente com FQ, a lógica normativa do ciclo de vida sofre uma 
modificação significativa. Quanto mais a patologia interfere com a imagem corporal ou 
desenvolvimento social onde os pares do adolescente com a patologia estão inseridos, 
mais o ciclo normativo da vida é alterado, bem como o ciclo familiar (Reisinho e 
Gomes, 2016).  
A vivência, aceitação da doença e adesão ao tratamento da FQ, são inúmeras vezes, 
definidas pelas significações do doente sobre a sua doença e pelas significações de 
confronto. Assim, pode-se começar por dizer ser essencial a consciencialização da 
criança/adolescente com FQ e da sua doença (Reisinho e Gomes, 2016).  
Existem quatro modelos mais importantes na adaptação dos adolescentes e famílias a 
uma doença crónica. O Modelo Integrador, de Pless, realizado em 1975, no qual ocorre 
uma adaptação do adolescente à própria doença, por determinação genética, social ou 
familiar (Monteiro, Matos e Coelho, 2002). O Modelo de Crise de Vida Moos e Tsu, do 
ano de 1977, integra as abordagens psicológicas do stress e da doença crónica como 
uma crise de vida, despoletada por atividades adaptativas, implicando um processo de 
avaliação cognitiva, seleção de estratégias de coping (defensivas ou resolutivas) e 
perceção de tarefas envolvidas (Monteiro, Matos e Coelho, 2002). O terceiro modelo, 
designa-se de Modelo de Ajustamento e Resposta Adaptativa da Família à Doença, 
criado por McCubbin e Patterson, em 1983, fazendo menção ao stress familiar sobre 
quatro componentes: problemas/exigências, capacidades, significados e 
consequências/resultados (Monteiro, Matos e Coelho, 2002). Por fim, o quarto modelo, 
dado a conhecer em 1994, o Modelo Transacional de Stress e Coping, foi criado por 
Thompson e colaboradores, com fundamentos na teoria dos sistemas ecológicos de 
Bronfrenbrenner de 1977. Neste modelo a doença crónica é uma causa de stress e 
implica uma adaptação da família, então, a interação entre os processos psicológicos, 
biomédicos e do desenvolvimento, resultam na relação entre a doença e a família 
(Monteiro, Matos e Coelho, 2002).  
Alguns modelos primam a importância dos processos cognitivos na adaptação à doença 
crónica, já outros valorizam o bem-estar psicológico. Em todos se pretende 
compreender como se dá a adaptação da pessoa e da família à doença (Monteiro, Matos 




Para se compreender melhor a experiência de viver com FQ na adolescência, para o 
doente e os familiares, nada melhor do que analisar a esfera experiencial do viver com 
FQ. Reisinho e Gomes (2016), avaliaram a adaptação da doença à rotina dos 
adolescentes com FQ, sendo que, a maioria dos inquiridos descreveu as suas atividades 
de vida diárias como normais. A necessidade de adequação de atividades escolares, 
como por exemplo, a necessidade de adaptação a condições climatéricas na aula de 
educação física, bem como a necessidade de se adaptar em determinadas atividades da 
vida diária, são reportadas como limitantes da normalidade da vida do adolescente com 
FQ. Em todo o caso, alguns adolescentes, mesmo com limitações objetiváveis, como o 
caso do transporte de uma garrafa de oxigénio, referem não sentir nenhuma limitação 
nem nenhuma alteração à normalidade. Assim, como referem os autores Reisinho e 
Gomes (2016), os discursos obtidos neste âmbito são correspondentes com 
comportamentos de adaptação à doença (Bregnballe [et al.], 2011).  
Para se entender então como a FQ altera a normalidade da vida de um adolescente 
Reisinho e Gomes (2016) afunilaram a questão aos tratamentos de cinesiterapia 
respiratória, exercício físico, terapêutica e alimentação. No que diz respeito ao exercício 
físico mais uma vez a resposta tendeu para a normalidade.  
A característica que os adolescentes com FQ revelam não conseguir atingir prende-se 
com atividades físicas de alto nível. Aqui os adolescentes referem não conseguir 
acompanhar o ritmo dos pares (Costa [et al.], 2010). Pela incapacidade que sentem 
nesse campo, na globalidade, os adolescentes procuram criar estratégias, de modo a que 
a aceitação no grupo não fique comprometida e de maneira a conseguirem realizar essas 
tarefas (Reisinho e Gomes, 2016).  
A adolescência, pela sua característica primordial de integração num grupo de pares e 
de descoberta do eu próprio, é um momento de vida propício à comparação entre jovens 
e identificação da diferença. As maiores diferenças relatadas prendem-se com o 
números de consultas médicas, número de vezes que estão internados, o facto de 
tossirem mais que os colegas, de se agasalharem com mais peças de roupa do que os 
demais e de faltarem mais vezes às aulas (Reisinho e Gomes, 2016). A maioria das 
limitações relatadas dizem respeito ao cansaço, dispneia e ao agravamento da tosse. 




com um grupo de amigos. Para além disso, também interferem com a vida familiar, pela 
prestação de maiores cuidados, tanto pelos cuidadores informais como por outros 
profissionais, nomeadamente os associados à reabilitação respiratória, que aumentam o 
numero de sessões prestadas, ou até pela necessidade de internamentos hospitalares 
(Reisinho e Gomes, 2016).  
A vivência do adolescente com FQ também se distingue dos restantes pelo tempo de 
lazer que estes jovens detêm. O adolescente com FQ vê o tempo que tinha para o seu 
lazer, partilha de experiências e atividades, empregue em terapêuticas, como 
nebulizações ou sessões de reabilitação respiratória. Como o tempo que o adolescente ia 
usar como lazer é atribuído a tarefas classificadas como penosas estes momentos 
tornam-se mal aceites pelos doentes (Reisinho e Gomes, 2016). 
A procura de informação sobre a sua condição é uma característica de transição 
designada de empenhamento (Meleis, 2010). Se alguns adolescentes procuram 
informação da sua doença outros preferem responder apenas se questionados e evitar 
falar muito sobre o assunto. As fontes de informação passam por familiares e pela 
internet (Reisinho e Gomes, 2016). A curiosidade do adolescente em saber mais sobre a 
sua doença é grande, contudo, quando pesquisam na internet a doença, as imagens que 
surgem podem ser traumatizantes. Em todo o caso, pela análise realizada por Reisinho e 
Gomes (2016) a maioria dos adolescentes com FQ não dá muita importância às 
informações que lêem na internet, desvalorizando a gravidade dos resultados obtidos. 
As informações mais valorizadas são sim, as dadas pelos pais, no topo da lista e pelo 
médico pediatra, que o acompanha até à idade adulta na gestão da terapêutica da doença 
e das exacerbações (Reisinho e Gomes, 2016).  
Pelo facto da FQ ser uma doença em que, atualmente, se faz o diagnóstico na infância, 
há a possibilidade de a introdução da temática da doença e a dádiva de informações da 
mesma ser feita de modo gradual, de modo menos dramático para o adolescente doença 
(Reisinho e Gomes, 2016). 
A par da informação, surge na adolescência uma maior propensão para a aquisição de 
competências e autonomização na gestão da doença, outrora suportada, por regra, por 




deve ser orientado, tanto pelos pais como pelos profissionais de saúde (Reisinho e 
Gomes, 2016).  
O processo de participação do adolescente na gestão da doença minimiza a sensação de 
limitação, bem como, diminui as restrições que este sente, para além que minimiza as 
tarefas impostas aos familiares do adolescente. A integração dos processos de controlo 
da doença no dia-a-dia são cruciais para o desenvolvimento de uma transição saudável e 
é da competência da família a promoção da autonomização do adolescente 
(Hockenberry e Wilson, 2014). 
É importante conhecerem-se os fatores modificadores do percurso de vida, de forma a 
se poder atuar nas condições mais cruciais no ciclo de vida do utente com FQ e da sua 
família (Reisinho e Gomes, 2016). 
 
3. ACOMPANHAMENTO DE ENFERMAGEM À FAMÍLIA COM FQ NO 
DOMICÍLIO 
 
No que concerne ao estado da arte em Portugal, sobre o tratamento e acompanhamento 
domiciliário, importa contextualizar o referencial normativo e legal que rege a 
assistência em saúde nesta patologia. O Despacho n.º 9415/2016 de 22 de julho define 
que devem ser reconhecidos centros de referência para a FQ, promovendo a 
participação dos centros de referência nacionais nas futuras redes europeias de 
referência, por forma a facilitar uma maior qualidade, eficácia e segurança dos cuidados 
prestados (Despacho, n.º9415/2016 de 22 de julho).  
O Despacho n.º 6669/2017, publicado no Diário da República, n.º 148, de 2 de agosto 
de 2017, determina os Centros de Referência, reconhecidos oficialmente pelo Ministério 
da Saúde, para as áreas de fibrose quística (Despacho, n.º6669/2017). Nesta senda o 
Despacho nº 1818/2017 publicado em Diário da República n.º 43/2017, de 1 março 
criou a Comissão Coordenadora do Tratamento da Doença FQ tendo por missão 
acompanhar e monitorizar o tratamento desta doença.  
Não obstante a atenção dedicada à patologia nestes últimos anos, não é possível ainda 




porventura estabelecer uma ponte entre os cuidados na comunidade e a assistência 
hospitalar.  
Face ao exposto, opta-se por referir um exemplo Europeu que dedica particular 
relevância ao ponto mencionado.  
Em 2014, Balfour-Lynn, emite importantes diretrizes, sobre o acompanhamento 
domiciliário proporcionado por uma equipa de enfermagem diferenciada no documento 
"Clinical Guidelines: Care of Children with Cystic Fibrosis" (Balfour-Lynn, 2014).  
Conforme plasmado no referido documento a finalidade das visitas domiciliárias 
assenta entre outros na: monitorização e avaliação (incluindo SpO2, função pulmonar e 
colheitas); acompanhamento entre as consultas de rotina hospitalares; seguimento do 
curso de antibióticos orais; administração de antibióticos via parentérica; fornecimento 
de material, equipamento e medicação; disponibilização de cinesiterapia respiratória: 
educação sobre o uso de medicamentos inalatórios e regimes terapêuticos; educação 
para a saúde, reforço e encorajamento após o diagnóstico (Balfour-Lynn, 2014). 
Desta forma, as visitas domiciliares, oferecem às famílias a atenção exclusiva de um 
profissional de saúde, longe do hospital e na segurança e privacidade da sua própria 
casa. Facilitando a oportunidade para discussões menos apressadas, sobre qualquer 
assunto, que a família deseje falar. Em particular, podem ser tratadas questões práticas, 
através de uma oportunidade privilegiada, para explorar, como a família é capaz de lidar 
com a situação de viver com um doente com FQ. Assim, as visitas domiciliares podem 
ser uma oportunidade ideal para envolver os pais, a criança, os irmãos, os familiares e 
todos os implicados neste processo de cuidar. Para maximizar a eficácia das visitas, as 
consultas são feitas com a família, respondendo às suas necessidades individuais em 
relação à frequência e ao conteúdo. Por outro lado, a equipa esforça-se para estabelecer 
um horário conveniente para a família e crianças em idade escolar, incluindo neste caso 
visitas escolares (Balfour-Lynn, 2014).  
Resulta então, que, o serviço de assistência domiciliar de enfermagem, não pretende ser 
um substituto para os serviços hospitalares, mas visa complementá-los no fornecimento 




O seguimento de pessoas com FQ deve ocorrer em centros de referência e a abordagem 
deve ser multidisciplinar, intervindo a nível familiar e do próprio doente (Kerem [et al.], 
2005). Por seu turno, a equipa que intervém a nível domiciliário deverá ser composta 
por profissionais especializados em várias áreas, incluindo invariavelmente EEER, além 
de médicos, psicólogos, nutricionistas, assistentes sociais, entre outros. Os profissionais 
envolvidos devem ter como objetivos a defesa do doente; a dádiva das melhores 
técnicas de tratamento; apoiar, aconselhar, educar e informar o doente e familiares; criar 
uma relação terapêutica, de forma a prestar os melhores cuidados com o menor impacto 



















































1. IMPACTO DOS CUIDADOS DE ENFERMAGEM DE REABILITAÇÃO 
 
A prestação de cuidados à pessoa com FQ constitui um desafio constante na intervenção 
dos enfermeiros, uma vez que esta doença tem um impacto expressivo na saúde e bem-
estar do doente e da sua família, tanto na dimensão física, psíquica, espiritual, como 
sócio familiar, limitando o doente na promoção do autocuidado. Assim, com o apoio de 
uma equipa multidisciplinar, os centros especializados de FQ, abordam tanto o doente 
como a família, e são peças fundamentais na gestão eficaz da doença (Conway [et al.], 
2014). Para se reconhecerem as necessidades dos doentes e familiares o enfermeiro tem 
de deter um conjunto de conhecimentos e capacidades específicas, para que, com a 
identificação das necessidades este possa ser capaz de promover cuidados diferenciados 
à pessoa com doença crónica (Chang e Johnson, 2014).  
Os enfermeiros deverão intervir na capacitação do autocuidado das famílias e dos 
doentes com FQ através do sistema de enfermagem de apoio e educação. O objetivo 
primordial da enfermagem deverá ser a assistência da criança/adolescente com FQ 
naquilo que ela não consegue fazer sozinha e que entende ser possível aprender. Ou 
seja, a intervenção da enfermagem de reabilitação visa a autonomização do doente, 
almejando que o doente com FQ, evolua de um défice de autocuidado, em que se 
encontra num sistema totalmente compensatório, em que o indivíduo é incapaz de 
empenhar-se nas suas ações de autocuidado, evoluindo para uma independência nos 
autocuidados, através de apoio educativo e cuidados de enfermagem permanentes 
(Costa, [et al.], 2010). 
Nos aspetos em que o individuo com FQ não consegue atingir as metas a enfermagem 
de reabilitação deve prestar uma atenção especial e maior empenho, com o propósito de 
criar um impacto positivo significativo na vida destes doentes e familiares (George, 
2000). 
É da competência EEER a criação, implementação e monitorização de planos de 
enfermagem de reabilitação diferenciados. A promoção da QdV deve ser o objetivo 
máximo e o EEER deve ter como propósito a reintegração familiar e comunitária. A 
Ordem dos Enfermeiros (OE) revela que o EEER deve cuidar de pessoas com 




cuidados, capacitar a pessoa com deficiência, limitar a atividade e/ou restrição da 
participação, para a reinserção e exercício da cidadania, maximizando a sua 
funcionalidade (OE, 2019). 
O controlo do estado nutricional e a prevenção das complicações e tratamento da 
doença pulmonar crónica deve ser realizado estabelecendo sinergias com a consulta 
especializada, uma vez que são grandes causas de morbilidade e mortalidade nos 
doentes com FQ (DGS, 2015c; Smyth, [et al.], 2017). 
 
2. CUIDADOS DE ENFERMAGEM DE REABILITAÇÃO À CRIANÇA COM FQ 
 
Cada doença crónica possui características únicas e tem um impacto particular sobre o 
indivíduo, família e a comunidade e exige um cuidado contínuo por anos ou décadas. A 
doença crónica na criança obriga-a a enfrentar experiências de vida adversas e limita 
experiências desejáveis, normativas e facilitadoras do desenvolvimento dito normal. A 
abordagem das crianças e famílias deverá então ser centrada no desenvolvimento de 
capacidades e criação de conceitos positivos ao invés de se centrar na incapacidade 
(Hanson, 2005). 
O papel do EEER que cuida da criança/adolescente com FQ abrange o seio familiar e a 
comunidade, para além do doente. A intervenção da enfermagem de reabilitação 
procura assim, desenvolver um ambiente familiar saudável, com recurso à diminuição 
do stress parental, ao aumento das competências e melhoramento do funcionamento 
familiar (Hanson, 2005). De modo a realizar uma intervenção eficaz, o EEER deve 
analisar as experiencias do passado familiar; conhecer as expectativas da família e do 
doente; analisar o envolvimento familiar; compreender as capacidades e recursos da 
família; avaliar as limitações do doente e procurar ajudar a família a construir recursos 
de superação das suas limitações (Hanson, 2005). 
As necessidades de uma criança cronicamente doente exigem que a prestação de 
cuidados se baseie numa abordagem holística, que inclua a saúde, serviço social e 
educação, cuidados hospitalares e comunitários. O apoio social pode ser a nível 
informativo, emocional, espiritual ou material e a intervenção do EEER deve ter em 




Na adolescência entende-se que, se a doença o permitir, a criança com FQ deve 
trabalhar na capacitação dos autocuidados. De acordo com a Teoria do Autocuidado de 
Dorothea Orem, o indivíduo tem de se capacitar na resolução de atividades de 
manutenção do bem estar (Figueiredo, 2012). A adaptação do Modelo de Orem à 
família centra-se nas competências dos indivíduos e da família para fortalecerem 
comportamentos que permitam o desenvolvimento adequado enquanto sistema, 
individual ou familiar (Figueiredo, 2012). 
Já foi analisado que os desafios psicológicos associados com a adolescência sofrem um 
incremento com as exigências implicadas pela FQ. Os adolescentes mais vulneráveis 
encontram-se em maior risco de desenvolver uma doença mental, apontando os estudos 
uma maior prevalência de ansiedade e depressão em adolescentes com FQ (Quittner [et 
al.], 2008). Assim, a identificação de doentes em risco de doença mental e tratamento 
apropriado deve fazer parte da rotina dos cuidados na FQ. Logo, a avaliação regular do 
bem-estar psicológico das crianças com FQ é um importante elemento da abordagem 
holística dos cuidados prestados pelos enfermeiros, particularmente pelos EEER 
(Quittner [et al.], 2008). 
Os sintomas de ansiedade são indicadores de um mau estar psicológico, que influencia a 
perceção individual da QdV (Quittner [et al.], 2008). Para o aumento da ansiedade da 
criança/adolescente contribui a separação ou discussões parentais, o bullying escolar e 
abstenção escolar. Assim, deve-se proceder a um auxílio no controlo dos sintomas de 
ansiedade pela enfermagem de reabilitação (Tointon e Hunt, 2016).  
Os adolescentes que conseguem aceitar, ajustar-se e lidar com a sua patologia 
beneficiam mais do tratamento e têm uma maior esperança de vida (Britto [et al.], 
2004). A espiritualidade tem um efeito direto no bem-estar e é fundamental para o 
indivíduo adquirir a capacidade de entender o seu lugar no mundo. Deste modo, os 
cuidados de enfermagem devem tentar entender as necessidades espirituais dos doentes 
e os enfermeiros devem mostrar-se empáticos com as suas crenças, oferecendo 
oportunidades de discussão das preocupações dos doentes (Tointon e Hunt, 2016).  
No âmbito das necessidades sociais verifica-se que as crianças em idade escolar têm 
muitas ausências escolares. As ausências escolares dificultam o processo de 




A diminuição da autoestima está relacionada com um aumento do bullying e isolamento 
social (Britto [et al.], 2004). Desta forma, é importante que a enfermagem de 
reabilitação construa uma relação próxima com as crianças com FQ, para assim 
cultivarem intervenções que diminuam a sensação de isolamento social que estas 
crianças podem desenvolver, com vista a manutenção do bem-estar e QdV (Tointon e 
Hunt, 2016).  
No que diz respeito às necessidades físicas, os sintomas comuns dos adolescentes com 
FQ incluem tosse persistente, sinusite, acumulação de muco, o que provocam um estado 
inflamatório, acumulação de bactérias e consequentemente podem desenvolver uma 
infeção respiratória (Peckham [et al.], 2006). Para o tratamento ou prevenção das 
manifestações respiratórias da FQ é necessário incutir-se inúmeras atitudes terapêuticas, 
nomeadamente a atividade física e desportiva e a Reeducação Funcional Respiratória 
(RFR), como o caso da LVA diária, realizada de forma sistemática ao longo dos anos, 
mesmo que o doente se encontre estável na sua patologia (DGS, 2015d). 
A FQ na sua componente do envolvimento respiratório crónico, é contemplada na 
Orientação número 014/2019 (DGS, 2019) como uma doença respiratória crónica que 
pode beneficiar da reabilitação respiratória (RR), pelo recurso a Programas de 
Reabilitação Respiratória (PRR), a nível dos cuidados de saúde primários (CSP) ou 
hospitalares, de acordo com a sua gravidade (DGS, 2019). Para a classificação da 
gravidade e futura orientação dos locais de implementação da RR, considera-se que: a) 
se doença tem gravidade ligeira a moderada e sem comorbilidades complexas:  
saturação periférica de oxigénio (SpO2) > 90 % em repouso; SpO2 > 85% na prova de 
marcha de 6 minutos, o PRR pode ser prestado ao nível dos CSP. Por outro lado se, a 
doença se apresenta como grave com ou sem comorbilidades complexas: SpO2 < 85% 
na prova de marcha de 6 minutos com ou sem prescrição recente de oxigenoterapia; 
risco cardiovascular moderado a elevado; pré e pós-operatório de cirurgia de redução de 
volume pulmonar ou de transplante pulmonar; risco infecioso (individual ou do grupo) 
o PRR deve ser aplicado a nível hospitalar ou em Centros de Reabilitação 
especializados (DGS, 2019).  
Os cuidados de RR devem ser aconselhados a todos os doentes com FQ, tomando-se 




outros sintomas respiratórios crónicos; agravamento da qualidade de vida relacionada 
com a saúde; diminuição da capacidade funcional; agravamento do desempenho 
ocupacional; limitação na realização das atividades da vida diária; limitações no 
cumprimento da terapêutica médica; identificação de problemas psicossociais inerentes 
à doença respiratória; documentação de défice nutricional; aparente uso excessivo dos 
serviços de saúde, nomeadamente, recurso a inúmeras consultas não programadas, idas 
ao serviço de urgência ou hospitalizações; insuficiência respiratória crónica com 
necessidade de iniciar oxigenoterapia de longa duração ou ventilação não invasiva; 
necessidade de otimização do status funcional pré e pós intervenção cirúrgica: resseção 
pulmonar, redução de volume ou transplante pulmonar (DGS, 2019).  
A equipa de RR nos CSP deverá ser composta por elementos multi e interdisciplinares, 
incluindo invariavelmente EEER, entre outros profissionais devidamente habilitados no 
âmbito dos PRR (DGS, 2019). 
É com agrado que encontramos expresso nesta orientação da DGS, que a aplicação dos 
PRR pode ser instituída a nível dos CSP, no domicílio do doente, além  da possibilidade 
dos agrupamento de centros de saúde, ou nas suas várias unidades funcionais, (DGS, 
2019).  
As sessões contemplam exercício aeróbio, de força muscular, de flexibilidade e de 
equilíbrio, com o objetivo de proporcionar uma melhoria da condição física e 
psicológica dos doentes, com redução da sintomatologia, incremento da capacidade de 
realização de tarefas da vida diária, proporcionando uma melhoria da QdV relacionada 
com a saúde e uma autonomização de todas as vertentes da vida do doente (DGS, 2019). 
 Os EEER são fundamentais na aplicação dos PRR e para que resulte numa atuação 
apropriada e eficaz junto da criança com FQ, o EEER deve possuir competências e 
conhecimentos nas diversas áreas, particularmente, na vertente relacional, nos domínios 
da comunicação, informação e acolhimento, a par da vertente técnica (Costa et al., 
2010). 
 A criança com FQ beneficiará sempre da intervenção do EEER, este profissional 
poderá encetar a RFR, auxiliando na gestão da dispneia, da tosse, no esforço. No campo 




técnicas de LVA, movimentos de expansão pulmonar, entre outros exercícios que 
promovem a capacidade respiratória e gestão das exacerbações (Costa, [et al.], 2010). 
Paralelamente, o doente com FQ tem inúmeros fatores que podem condicionar a adesão 
às técnicas de RFR, pelo que se compreende que o programa implementado tem de ser 
flexível e adaptado à realidade de cada doente e da sua família. Numa situação de 
agudização, por exemplo, a necessidade das técnicas pode aumentar enquanto num 
período de estabilidade o tempo necessário para cumprir as técnicas e terapêutica pode 
ser mais reduzido. Pela complexidade e inúmeros dispositivos inalatórios existentes no 
mercado, é importante que exista um treino, correção e validação da sua utilização, de 
modo a que a terapêutica seja corretamente aplicada. Simultaneamente não se deverá 
negligenciar a necessidade de manter os dispositivos nas melhores condições de higiene 
(Costa, [et al.], 2010). Assim, a intervenção do EEER é de importância máxima, no 
acompanhamento e orientação do doente com FQ. 
Os tratamentos diários, a que os doentes com FQ estão sujeitos, são trabalhosos e 
cansativos interferindo com a QdV do doente, pelo que a enfermagem deve procurar 
empatizar com a criança, tranquilizando-a e demonstrando-lhe que não está sozinha 
neste processo. O EEER desempenha um importante papel na constituição de equipas 
de PRR mas também desempenha um papel essencial no suporte técnico e emocional da 
criança com FQ e respetiva família (DGS, 2019). 
Os enfermeiros desempenham ainda um papel essencial, como elementos da equipa 
multidisciplinar, que cuidam e auxiliam estes doentes na aceitação da sua condição de 
saúde, pelo recurso a intervenções adequadas (Hayes [et al.], 2006). A aceitação do 
doente, de acordo com Hayes [et al.] (2006) é medida consoante o incremento de ações 
diretamente relacionadas com o alcance de objetivos de vida. Pela aceitação da 
patologia, espera-se que cresça um sentimento de otimismo na criança, diminua a 
ansiedade e depressão (Tointon e Hunt, 2016).  
Os avanços das técnicas e terapêuticas instituídas permitiram um aumento da esperança 
de vida dos doentes. Assim, outras questões surgiram, tais como o alcançar da 
adolescência, pelo que urge de forma imprescindível abordar questões relacionadas com 
o futuro, como o emprego desejado, relacionamentos e sexualidade. É crucial que estes 




consoante a doença e os tratamentos lhes permitam. Para tal, os familiares e doentes 
contam com a enfermagem de reabilitação para os auxiliar na construção de projetos de 
vida, possíveis pela gestão da doença, contando desde já com significativos avanços 






























































1. QUESTÃO E OBJETIVOS DE INVESTIGAÇÃO 
 
O ponto de partida de uma investigação é uma situação que suscita interrogações, uma 
inquietação que carece de uma explicação ou melhor fundamentação (Fortin, 2009).  
A formulação de uma boa questão de investigação é um dos primeiros e principais 
passos a dar, uma vez que restringe o campo de pesquisa a áreas mais específicas 
afunilando os processos que conduzem à investigação (Sousa [et al.], 2018). A questão 
de investigação é vital, uma vez que guia a escolha da abordagem (qualitativa, 
quantitativa ou ambas), métodos, amostragem, recolha de dados e análise estatística 
(Doody e Bailey, 2016; Farrugia [et al.], 2010).  
As questões de investigação do tipo qualitativo são frequentemente mais abrangentes, 
uma vez que o nível de conhecimento inicial do fenómeno é menor. Desta forma, a sua 
utilização facilitará a compreensão de fenómenos ou processos educacionais, familiares, 
sociais ou experiências que decorrem de um determinado contexto, como uma doença, 
por exemplo (Doody e Bailey, 2016).  
A inquietação que suscitou a seleção desta áerea de investigação, centra-se no contexto 
da FQ, nomeadamente no papel do EEER que perante a crónica condição clínica da 
criança, poderá desempenhar um dos papéis mais importantes na gestão da assistência e 
facilitação dos cuidados, aos pais e doentes em suas casas, determinando à partida a 
construção de uma questão de investigação do tipo qualitativo.  
Aflorada a necessidade de construção de uma questão de natureza qualitativa, é-nos 
confrontada uma das principais dificuldades no seu desenvolvimento, tal é o potencial 
ilimitado para a sua formulação. Assim, sem um foco claro do que se pretende pesquisar 
é difícil criar um campo minimamente limitado (Doody e Bailey, 2016; Farrugia [et al.], 
2010). 
As várias pesquisas efetuadas neste âmbito, permitiram concluir que escasseiam os 
estudos sobre as necessidades em saúde, no contexto residencial, dos familiares e 
doentes com FQ, tornando-se visível a pertinência deste trabalho para a comunidade 




reabilitação no geral, reforçando por seu turno e novamente, a direção da abordagem 
qualitativa. 
A Tabela 1 apresenta os tipos de questão e a descrição do seu propósito. Os tipos de 
questão podem ir desde uma perspetiva menos abrangente, mas mais específica como a 
explanatória, em que se procura examinar as razões para a existência de associações 
entre variáveis até uma perspetiva mais abrangente, mas menos específica, em cujo 
objetivo é fornecer novas ideias ou perspetivas sobre um fenómeno. 
 
Tabela 1. Tipos de questões utlizadas na investigação qualitativa 
Tipo de questão Descrição 
Contextual Descreve a forma ou natureza de algo existente 
Explanatória Examina as razões para as associações entre o que existe 
Avaliativa Avalia a efetividade do que existe 
Generalista Fornece novas ideias, perspetivas, estratégias ou ações 
Ideológica Acrescenta, altera ou revoga informação sobre uma posição ideológica 
Exploratória Explica os fenómenos 
Descritiva Descreve os fenómenos 
Adaptado de Doody e Bailey (2016) 
 
A seleção desta temática para investigação decorre das experiências vivenciadas nos 
últimos catorze anos, no desenvolvimento da assistência ao doente com FQ, resultando 
na observação de lacunas na assistência proporcionada no domicílio, facto que suscitou 
a necessidade de refletir sobre esta eventual vulnerabilidade neste contexto específico, a 
que estão sujeitos os familiares e as crianças e adolescentes com FQ. 
Tendo-se delimitada a área de interesse, seguiu-se um percurso de reflexão sobre a 
questão que iria conduzir todo o processo de investigação. Do desejo em conhecer as 
necessidades em saúde dos doentes com FQ e de que forma estas estão a ser satisfeitas 
no contexto do domicílio, sobressaindo-se qual a intervenção possível do EEER, 
emergiu a seguinte questão orientadora do tipo avaliativa: “Quais os benefícios do 




Os critérios defendidos por Hulley [et al.] (2007), para determinar uma boa questão de 
investigação aplicável a estudos qualitativos, encontram-se vincados neste estudo, 
nomeadamente, porque não foi olvidada a possibilidade realista de execução, os custos 
diretos não são consideráveis e a duração encontra-se (de)limitada. Ainda, as 
competências técnicas são devidamente auxiliadas e monitorizadas pela orientadora, e 
finalmente as razões do “incremento cientifíco” e respetiva relevância com impactos 
positivos para os intervenientes são legitimamente expectáveis. 
A questão de investigação é o ponto de partida mais abrangente que norteia a 
investigação, ligada de forma direta ao objetivo geral. As questões ou objetivos 
específicos são direcionados para problemas ou dificuldades mais específicas, 
decorrentes das intenções da investigação ou do interesse do investigador (Doody e 
Bailey, 2016; Farrugia [et al.], 2010). 
O objetivo geral deste estudo é “Compreender os benefícios decorrentes de cuidados 
especializados de enfermagem de reabilitação, no domicílio, à pessoa com FQ e 
respetiva família.” 
Para a operacionalização do objetivo geral, definiram-se os seguintes objetivos 
específicos: 
- Identificar cuidados domiciliários especializados de enfermagem de reabilitação 
disponíveis ao doente com FQ; 
- Descrever a perceção dos familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico dos 
profissionais de saúde no domicílio;  
- Avaliar a articulação entre cuidados hospitalares e recursos existentes na comunidade. 
A elaboração deste trabalho pretende contribuir para uma adequação dos recursos e 
rentabilização dos meios técnicos especializados para a prestação de cuidados 
integrados no domicílio, na condição de FQ na criança, partindo de uma reflexão sobre 
as opiniões dos pais que exercem funções de cuidadores informais. Mas sobretudo, 
almeja-se alertar para a problemática da FQ por forma a serem repensadas e construídas 






2. TIPO DE ESTUDO 
 
Decorrente da temática, a enfermagem de reabilitação e a pessoa com fibrose quística e 
dos objetivos aventados, optou-se por um estudo qualitativo do tipo exploratório 
descritivo. 
Historicamente, a opção por uma abordagem qualitativa tem sido associada com falta de 
rigor científico em comparação com o tipo de abordagem quantitativo, que utiliza 
métodos mais objetivos e suporta as suas conclusões em análises estatísticas (Casey e 
Murphy, 2009). Estas críticas reportam-se sobretudo à natureza da realidade subjetiva e 
casuística, sem possibilidade de generalização e com viés das investigações qualitativas, 
geralmente vocacionadas para recolher grandes quantidades de informação sobre um 
único fenómeno ou intervenção (Baillie, 2015; Casey e Murphy, 2009; Darawsheh, 
2016; Gelling, 2015),  
As abordagens qualitativas focam-se em explorar as experiências individuais ou 
coletivas, na descrição detalhada dos fenómenos e desenvolvimento de novas teorias 
(Anney, 2015; Baillie, 2015; Darawsheh, 2016; Gelling, 2015). São muitas vezes 
utilizadas como abordagem inicial à compreensão de um fenómeno quando este ainda 
não é suficientemente conhecido, detalhado ou observado sob as várias perspetivas 
(Berger, 2013; Casey e Murphy, 2009).  
Aliás, nas últimas décadas a expansão dos métodos qualitativos, observada pela 
quantidade de publicações é de salientar, o que reforça o crescente reconhecimento 
deste tipo de método na investigação científica. À medida que a ciência avança e novos 
ramos de investigação são criados, a partir de outros já existentes, criando nichos 
específicos sobre certas temáticas, torna-se necessário recorrer aos métodos qualitativos, 
ora como pontapé de partida para a compreensão dos fenómenos, ora coadjuvando 
investigações de índole quantitativa, numa perspetiva de complementaridade. 
Mather, [et al.] (2018) referem que, de um modo geral, as publicações de natureza 
qualitativa têm aumentado ao longo das últimas décadas, numa tendência para atribuir 

















Figura 1. Número de publicações qualitativas (adaptado de Mather, [et al.], 2018). 
 
Especificamente na área da enfermagem, a quantidade de publicações que recorrem à 
metodologia qualitativa tem aumentado consideravelmente, bem como a importância 
atribuída à compreensão da experiência humana (Whittemore, Chase e Mandle, 2001). 
Um dos maiores desafios com o que os investigadores se deparam quando utilizam 
abordagens qualitativas é a qualidade da investigação metodológica, pelo que é 
preocupação constante a credibilidade e fiabilidade dos seus resultados (Casey e 
Murphy, 2009). Os critérios mais comummente utilizados para avaliar a qualidade nas 
investigações qualitativas são os sugeridos por Lincoln e Guba (1985) posteriormente 
revistos por Guba e Lincoln (1994). Para garantir credibilidade nas investigações 
qualitativas Guba e Lincoln (1994) elencaram cinco critérios: credibilidade (credibility), 
capacidade dos participantes confirmarem os dados, consistência (dependability), 
capacidade de investigadores externos seguirem o método usado pelo investigador, 
confirmabilidade (confirmability), capacidade de outros investigadores confirmarem as 
construções do investigador, transferibilidade (transferability), capacidade dos 
resultados do estudo serem aplicados noutros contextos e autenticidade (autenticity), 
capacidade do investigador expressar os sentimentos e emoções dos participantes de 
forma autêntica (Darawsheh, 2016; Anney, 2015; Baillie, 2015; Gelling, 2015; Noble e 




Neste estudo, o objeto de análise serão as respostas humanas, nomeadamente as 
decorrentes das auscultações respeitantes aos benefícios do acompanhamento 
domiciliário da enfermagem de reabilitação ao doente com FQ. 
Ainda, por forma a dar resposta ao desafio de adentrar e reproduzir as tramas 
relacionais, de pessoas dotadas da sua individualidade e experiências próprias, mas 
paralelamente, incluídas num sistema familiar e coletivo, no seu próprio contexto, 
adveio a necessidade de percepcionar as vivências distintas, por via dos seus relatos, 
experiências e expressões. Daqui decorre a natural seleção do método qualitativo que 
viabiliza a informação na dimensão dos significados, favorecendo o estudo deste 
complexo fenomeno, possibilitando o acesso a vivências, crenças, valores e 
significados, orientando no sentido dos objetivos e do entendimento do fenómeno 
central desta tese. 
A designação de estudo descritivo, entende-se na justa medida que se pretende relatar de 
forma objetiva e clara a realidade do doente e família na FQ, sem inferir relações de 
causa e efeito, considerando apenas a observação, a descrição e a documentação dos 
factos como eles naturalmente acontecem. Pretende-se, pois, conhecer fatores ou 
perceções ligadas a este fenómeno e, por forma a obter dados, descrevendo 
características, processos, opiniões, atitudes e crenças dos entrevistados, essenciais para 
a compreensão da realidade quotidiana. Importará nesta ordem de ideias sublinhar que o 
presente estudo descreverá a FQ enquanto patologia geradora de alterações no ser 
biopsicossocial, e concomitantemente, causadora de repercussões familiares e sociais. 
Trata-se ainda de um estudo exploratório porque aflora a problemática da assistência 
especializada ao doente e família com FQ no domicílio, o que constitui algo ainda 
pouco analisado, advinhando-se desde logo propostas para futuras investigações. 
Assim, partir-se-á das opiniões e experiências de pais de crianças e adolescentes com 
FQ para tentar descrever e compreender a realidade do acompanhamento e dos cuidados 
especializados disponiveis em contexto domiciliário, sendo este contributo de natureza 
subjetiva, refletindo exclusivamente o contexto em que os participantes estão inseridos. 
Logo, este trabalho é do tipo exploratório e descritivo, na medida em que se procura 
conhecer uma realidade ainda pouco esclarecida, identificando e descrevendo a 




3. INSTRUMENTOS E PROCEDIMENTOS DE RECOLHA DE DADOS 
 
Em investigação qualitativa, os instrumentos de recolha de dados geralmente incluem 
medidas de auto-relato, observação, focus-group ou entrevistas (Ingham-Broomfield, 
2014). Dentro de cada tipo de instrumento ainda existem subtipos, como por exemplo 
observação participante ou não participante, entrevistas individuais, de grupo, 
telefónicas ou brainstorming. Ainda dentro das entrevistas, estas podem ser 
classificadas como estruturadas, semi-estruturadas ou não estruturadas (Ingham-
Broomfield, 2014). 
Neste estudo o foco é a entrevista, um método muito utilizado em recolha de dados 
qualitativos, particularmente em enfermagem (Peters e Halcomb, 2015).  
Deste modo, optou-se pela recolha de dados com recurso a entrevistas semi-estruturadas 
aos pais, cuidadores informais dos doentes com FQ.  
 
3.1. Entrevista semi-estruturada  
 
Podem ser identificados três tipos de entrevistas: entrevista não estruturada, entrevista 
semi-estruturada e entrevista estruturada (Oltmann, 2016; Peters e Halcomb, 2015) 
A técnica da entrevista semi-estruturada é uma técnica mais frequentemente associada à 
investigação qualitativa e muito usada nas Ciências Sociais e Humanas. 
Pode ser conduzida de forma individual, sendo o mais comum - face a face - mas pode 
também ser realizada via telefone, ou ainda, em grupo. A entrevista semi-estruturada 
constitui-se como um equilíbrio entre a estrutura, habitualmente sob a forma de um 
guião de questões e a flexibilidade, permitindo ao investigar, alterar a ordem das 
questões ou orientar o rumo da entrevista de acordo com as necessidades do estudo, ou 
motivações do entrevistado (Oltmann, 2016; Peters e Halcomb, 2015). 
Neste estudo foi utilizada a técnica de entrevista semi-estruturada que é especialmente 
utilizada em estudos qualitativos, quando o investigador quer compreender a 




técnica permite ao investigador contactar diretamente com o objeto de estudo e 
aprofundar de forma direta os temas de maior interesse para a sua investigação. Assim, 
foi possível explorar temas a que o entrevistado deu mais importância e o papel do 
investigador foi ativo na condução do processo (Bardin, 2011; Elo e Kyngas, 2008). 
Para o planeamento das entrevistas semi-estruturadas foi organizada uma lista de temas 
a cobrir, ou seja, foram delineados determinados tópicos essenciais para responder ao 
estudo pretendido. Assim, o guião da entrevista contemplou a recolha de dados de 
identificação e socio-demográficos, sucedendo-se um roteiro semi-estruturado com 
questões abertas que nortearam a pesquisa durante todo o desenvolvimento do trabalho, 
incidindo sobre a percepção acerca da doença, os cuidados especializados, 
nomeadamente a nível Hospitalar, do Centro de Saúde e Cinesiterapia Respiratória, 
seguindo-se a recolha de informação percepcionada no que concerne aos cuidados de 
enfermagem, e por último as considerações pessoais. 
As questões foram sucedidas mediante uma ordem tida por conveniente, porém, tendo 
sido assumida uma certa liberdade entre as partes, possibilitando o fornecimento de 
informações sobre sentimentos, opiniões, pontos de vista e expressão das experiências. 
Dessa forma, durante a entrevista, as perguntas foram introduzidas respeitando o fluxo 
narrativo dos participantes, de forma que se sentissem à vontade para expor assuntos 
que envolvessem questões pessoais. Além das perguntas do roteiro, foram solicitados 
esclarecimentos ou maiores detalhes das falas em torno dos objetivos propostos. 
Importa sublinhar que a entrevista, como processo, compreende que o entrevistado ative 
lembranças e pensamentos que podem ser retomados em diferentes momentos da 
entrevista, o que requer a flexibilidade do entrevistador. O guião da entrevista encontra-
se em anexo (Apêndice I). 
A recolha de dados iniciou-se no dia 01 de fevereiro de 2019 e terminou no dia 15 de 
abril de 2019. Foram realizadas oito entrevistas a pais que cumpriam os critérios de 
inclusão, com uma taxa de participação de 100%. Este cenário foi demonstrativo da 
excelente receptividade por parte dos pais contactados, que prontamente aceitaram 
participar no estudo.  
Por forma a ser garantido o estabelecimento de uma relação proficua entre investigador 




assuntos, de forma calma e serena, pelo que em média cada entrevista teve uma duração 
aproximada de 50 minutos. A gravação audio devidamente autorizada permitiu a 
posterior transcrição integral em formato de relato dialogado para ulterior análise em 
suporte informático.  
Os primeiros diálogos com os participantes da pesquisa permitiram a apresentação 
pessoal e dos procedimentos éticos que seriam aplicados, ressaltando o sigilo quanto aos 
dados que pudessem identificar o participante e a criança; a possibilidade de obter 
informações posteriores sobre a pesquisa através do contato telefónico disponibilizado, 
e ainda, o direito a desistir da participação. 
Foram tidos como principais cuidados, a não diretividade, permitindo deixar fluir o 
diálogo sem confrontos e sem intercorrências que prejudicassem o encadeamento das 
ideias do entrevistado. Por outro lado, foi tido como cuidado a especificidade, 
nomeadamente quando se pediu ao entrevistado que contasse situações em que ele teve 
experiências específicas; e por seu turno a abrangência, quando não era definida 
nenhuma área de abrangência em específico, pedindo-se apenas ao entrevistado que 
narrasse situações quotidianas que teve experiência. Por último, o foco às situações, 
permitindo trazer à superficie as implicações afetivas e carregadas de valor para 
determinar se a experiência possuia significância central ou periférica.  
No final da entrevista, questionaram-se os participantes sobre sentimentos e sensações 
experienciados e como se estavam a sentir no momento atual. Todos os participantes se 
posicionaram dizendo que se sentiam bem e que simultaneamente estavam tranquilos 
com o diálogo estabelecido e com as informações fornecidas. Ainda, todos se colocaram 
à disposição caso surgisse a necessidade de alguma informação adicional. O processo de 
recolha dos dados foi finalizado agradecendo a disponibilidade dos participantes, 








4. TRATAMENTO DE DADOS 
 
O processo de recolha dos dados decorreu entre fevereiro e abril de 2019 perfazendo 
mais de sete horas de gravações produzidas na realização de oito entrevistas 
semiestruturadas. Na sequência, e numa lógica metodológica de notificar, reunir e 
pensar, serão apresentados os procedimentos de tratamento de dados contemplando a 
transcrição, organização e análise. Desta feita almejou-se retratar uma compreensão 
abrangente, dedicando-se a devida atenção à complexidade e singularidade das acepções 
atribuídas nas narrativas, vislumbrando-se um cenário da trama de relações 
estabelecidas entre os significados atribuídos pelos participantes e integrados com a 
interpretação do investigador. 
Logo, procedeu-se à análise de conteúdo, visando trazer luz ao nível do conhecimento e 
compreensão no fenómeno que está a ser estudado (Elo [et al.], 2014; Noble e Smith, 
2014). 
 
4.1. Análise de conteúdo  
 
A análise de conteúdo é um método de análise de discurso escrito ou verbal facilitador 
da identificação de significados e que permite ao investigador melhorar a compreensão 
dos fenómenos. Através deste método é possível organizar o discurso verbal ou escrito 
em categorias de palavras mais reduzidas. Assume-se, pois, que, uma vez colocadas 
numa mesma categoria as palavras ou frases assumem significado semelhante (Elo e 
Kyngas, 2008).  
As categorias criadas, ou unidades de análise, derivam da análise do conteúdo do 
discurso verbal ou escrito e dependendo do tipo de estudo uma unidade de análise pode 
ser uma palavra, uma frase uma expressão, um parágrafo, o número de participantes 
numa discussão, o tempo da discussão, entre outros (Elo e Kyngas, 2008). 
Um dos principais autores a descrever o processo da analise de conteúdo foi Bardin 




um conjunto de técnicas de análise das comunicações visando 
obter, por procedimentos, sistemáticos e objetivos de descrição 
do conteúdo das mensagens, indicadores (quantitativos ou não) 
que permitam a inferência de conhecimentos relativos às 
condições de produção/receção (variáveis inferidas) destas 
mensagens. 
 
Este tipo de análise tem sido utilizado em estudos de enfermagem de forma bastante 
consistente (Graneheim e Lundman, 2004; Noble e Smith, 2014). 
Este método consiste na concatenação/fusão de elementos de discurso verbal ou escrito 
em categorias, que têm como objetivo sintetizar o material verbal e reduzi-lo à sua 
essência (Bardin, 2011; Elo [et al.], 2014; Elo e Kyngas, 2008) 
Nas análises de conteúdo, as categorias são criadas, utilizando um processo indutivo, 
pelo menos em parte, em que se parte do material no seu estado bruto (entrevistas, 
transcrições) e se criam categorias a partir desse material. 
Para Graneheim e Lundman (2004) as categorias podem advir diretamente do conteúdo 
recolhido e serem criadas à medida que este é analisado, num processo indutivo (parte 
do particular para o geral), que não se enceta de qualquer premissa teórica e os 
resultados assentam apenas no material recolhido.  
A análise de conteúdo faz uso de técnicas de categorização sequencial para quantificar o 
material verbal e assim criar padrões visíveis de informação sintetizada numa hierarquia 
que vai desde categorias mais gerais até às mais específicas. Quanto mais específica for 
uma categoria, maior o seu grau de mensurabilidade, pois mais se aproxima da realidade 
(Elo [et al.], 2014; Noble e Smith, 2014). 
De acordo com Bardin (2011) a análise de conteúdo tem uma dupla função: uma função 
heurística, na qual a análise de conteúdo enriquece a tentativa exploratória, e aumenta a 
propensão à descoberta e, uma função de administração da prova em que a formulação 
de hipóteses remeterá para a análise sistemática da verificação no sentido de uma 
confirmação ou infirmação. 





Compreende a organização do material, escolha de documentos a serem analisados, 
formulação de hipóteses ou questões chave. No caso de entrevistas, é necessária a sua 
transcrição e esse material constituirá o corpo da pesquisa. Esta fase deverá obedecer às 
regras de: 
- Exaustividade – nada deve ser omitido; 
- Representatividade – a amostra deve representar o universo; 
- Homogeneidade – os dados devem ser adstritos ao mesmo tema e provenientes de 
técnicas; 
- Igualdade - os dados devem ser recolhidos por indivíduos “semelhantes”; 
- Pertinência – os documentos devem adaptar-se ao conteúdo e objetivo da pesquisa;  
- Exclusividade – um elemento não deve ser classificado em mais do que uma categoria. 
O primeiro contato com o material pesquisado é denominado por Bardin (2011) de 
leitura flutuante. Através desta leitura surgem as primeiras hipóteses e objetivos de 
trabalho. Esta fase constitui-se como um primeiro rumo a dar ao material pesquisado. 
Nesta fase procuram-se as primeiras semelhanças entre o material utilizando-se 
materiais que facilitem a visualização das semelhanças e contrastes (lápis coloridos) ou 
programas especialistas em análise de conteúdo (NVIVO, QDA Miner ou similares) 
 
- Exploração do material 
Nesta fase, geralmente conotada como a mais longa e exaustiva, os dados brutos são 
transformados de forma organizada e concatenados em unidades relacionadas entre si. 
Esta codificação envolve escolher unidades de registo, regras de contagem e seleção de 
categorias (Bardin, 2011). Na escolha de unidades de registo são selecionadas as 
palavras, frases ou expressões pretendidas que visam explicar o fenómeno (Bardin, 
2011). As regras de contagem relacionam-se com elementos no discurso que podem 
traduzir importância maior de alguns elementos em detrimento de outros. Mais ainda, 
estão relacionadas com as caraterísticas das palavras caso sejam usadas como adjetivos, 




A seleção de categorias consiste na escolha de alguns conceitos com capacidade 
congregadora de elementos, encaixando-os quando estão relacionados entre si. Podem 
existir critérios semânticos, sintáticos, lexicais ou outros. A atribuição de categorias 
permite quantificar e organizar os dados até então brutos, sendo baseada na atribuição 
de uma categoria a cada unidade semântica (e.g.: frase, palavra ou expressão do 
discurso). Serão essas categorias que depois de contabilizadas ao nível do número de 
referências (número de vezes que cada expressão palavra ou frase é codificada na 
mesma categoria), número de palavras (contagem de palavras em todas as referências) e 
número de fontes (entrevistados cujo discurso possui referências a essa categoria). O 
cálculo dessas frequências será o que vai permitir retirar a essência das entrevistas e 
caracterizar o fenómeno em estudo (Bardin, 2011) 
- Análise dos resultados 
Depois da criação de categorias e quantificação das unidades de análise é possível 
verificar a existência de padrões ao longo dos elementos em análise. Encontrar esses 
padrões pode responder às hipóteses levantadas ou ainda levantar novas hipóteses. Esta 
análise já pode compreender o uso de técnicas estatísticas tipificadas para dados 
quantitativos. 
Tal como Bardin (2011), também Elo e Kyngas (2008) sugerem três fases essenciais à 
análise de conteúdo, que são comuns às abordagens indutiva e dedutiva: preparar, 
organizar e reportar. 
A escolha da abordagem encontra-se dependente do tipo de estudo, da informação 
prévia disponível e dos resultados pretendidos (Bardin, 2011; Elo [et al.], 2014; Noble e 
Smith, 2014).  
Para Bardin (2011) é impossível dissociar o investigador do processo de codificação 
(criação de categorias), pois é de acordo com o seu conhecimento e experiência que 
estas são criadas e organizadas. 
No presente estudo foi seguida uma abordagem indutiva. Após a preparação, que 
consistiu em todos os passos necessários até ser possível trabalhar com o material 
(gravações, transcrições,) o passo seguinte consistiu em organizar os dados qualitativos. 




foi realizado à medida que se avançava na leitura do texto (Bardin, 2011; Elo [et al.], 
2014; Noble e Smith, 2014). Depois deste passo as unidades de análise, ou categorias, 
foram organizadas em grupos hierárquicos, com o objetivo de reduzir o número de 
variáveis em análise e tornar mais tangível a análise. Ao concatenar frases, expressões 
ou parágrafos em categorias semelhantes foi possível tomar decisões, atribuindo valores 
semelhantes a estes elementos. Este processo hierárquico de abstração em que 
categorias são formadas e agrupadas dentro de níveis superiores prosseguiu até ao limite 
da plausibilidade (Bardin, 2011; Elo [et al.], 2014; Noble e Smith, 2014). 
Neste estudo, o substrato epistemológico orientador da leitura e organização dos dados 
alicerçou-se no pressuposto do pensamento da complexidade, na medida em que se 
recorre a uma compreensão parcial e inacabada do fenómeno em estudo. Este seguiu 
uma lógica indutiva, com criação de categorias à medida que o processo de leitura das 
entrevistas foi avançando. 
 Após as transcrições e diversas leituras espontâneas, flutuantes, sucessivas e exaustivas 
das entrevistas semi-estruturadas que serviram de guião às respostas dos participantes, 
foi possível alcançar uma certa familiarização com os dados. Desta forma foi possível a 
identificação de distintos e significativos aspectos das entrevistas, mas, porém, comuns, 
os quais, por sua vez foram facilitadores da composição de um conjunto de códigos, 
categorias e subcategorias. Os códigos foram constituídos a partir de uma análise de 
semelhanças e aproximações dos diversos dados que foram desmembrados, 
examinados, comparados, conceptualizados e categorizados, conduzindo à identificação 
de generalidades e peculiaridades nas narrativas dos participantes. 
A análise visando a codificação, implicou em primeira instância a associação das 
unidades de análise em categorias, e posteriormente, à comparação das categorias por 
forma a agrupá-las em áreas, buscando eventuais vinculações entre si. Esta estratégia 
favoreceu o tratamento e a interpretação dos dados obtidos, de modo a identificar 
contradições, lacunas e inconsistências narrativas, possibilitando rigor analítico no 
processo de realização da pesquisa. Ainda nesta fase as entrevistas foram alvo de 
análises em profundidade, verticais (internas a uma mesma entrevista) e transversais 




Para a nomeação de categorias foi fundamental identificar os aspectos nucleares dentro 
da diversidade e complexidade da informação coletada. Do produto de reflexões 
aprofundadas e sistematizadas sobre o material previamente elaborado é que emergiram 
as categorias.  
Ou seja, as etapas percorridas implicaram a definição das categorias e regras de 
caracterização das mesmas (Apêndice II). Na prática, foram estabelecidas conexões 
entre os temas nucleados numa mesma categoria, propondo-se subcategorias e seus 
respectivos elementos de análise. As subcategorias baseiam-se nos padrões de repetição 
entre as categorias, resultando por fim no agrupamento das categorias em áreas. Esta 
análise permitiu a criação da tabela síntese que se encontra apresentada em apêndice 
(Apêndice V). Este dificil tratamento da informação tornou-se moroso e complexo. 
 
5. CONTEXTO E PARTICIPANTES 
 
Nas investigações qualitativas o tipo e tamanho de amostra é muito variável (Ingham-
Broomfield, 2014). Pode variar pelo tipo de observação, como indivíduos, grupos de 
indivíduos, instituições ou documentos históricos e utilizar diferentes fontes de 
informação como diários, jornais, livros, cartas ou outros documentos. Quando as 
unidade de análise são pessoas a terminologia utilizada é “participantes” e não sujeitos 
(Ingham-Broomfield, 2014). O tamanho da amostra pode ir desde a unidade até 
dezenas, centenas ou milhares de observações e o método de recolha é não 
probabilístico, enquadrando-se em vários tipos de recolha como a amostragem por 
conveniência ou snowball (Fortin, 2009). 
A população foi constituída por pais de crianças/adolescentes com idade igual ou 
inferior a 17 anos e 364 dias com diagnóstico de fibrose quística (FQ) residentes em 
Portugal à data de 31 de setembro de 2018. 
Optou-se pelo estudo com os familiares e simultaneamente cuidadores informais, 
excluindo-se a criança, visto que a experiência do tratamento é transmitida pela voz do 




Neste estudo, o tipo de amostragem selecionada é a amostragem por conveniência, por 
se adequar à questão e objetivos de investigação, uma vez que não é possível quantificar 
com exatidão qual a prevalência dos doentes com FQ em Portugal, o que constitui um 
problema acrescido na determinação do tamanho da população em estudo. 
Burgel [et al.] (2015) ao apontar as tendências para a evolução epidemiológica da FQ na 
Europa estimou o número total de doentes em Portugal em 297 (147 ≤ 17 anos) em 
2010, 339 (160 ≤ 17 anos) em 2015, 387 (171 ≤ 17 anos) em 2020 e 425 (176 ≤ 17 
anos) em 2025. Estes resultados aproximam-se dos resultados encontrados no Programa 
Nacional de Diagnostico Precoce (Vilarinho [et al.], 2018) assim como nas estimativas 
iniciais de Farrell (2008). 
Deste modo, para os efeitos deste estudo, dadas as dificuldades em determinar o 
tamanho da população considerou-se como estimativa mais verosímil a encontrada no 
Programa Nacional de Diagnostico Precoce (Vilarinho [et al.], 2018) que obtém 
respaldo nos estudos de Farrell (2008) e (Burgel [et al.], 2015). Assim, para efeitos de 
determinação do tamanho total da população considerou-se a existência de 160 
indivíduos com idade igual ou inferior a 17 anos. 
Uma vez não ser possível aceder a uma lista de dados referentes a todos os doentes com 
FQ residentes em Portugal, recorreu-se a uma amostragem por conveniência, 
implicando a eleição por parte do investigador de um grupo alvo, mediante a definição 
de critérios de inclusão, neste caso, a residência na região norte de Portugal.  
Partindo do apoio dos Centros do Referência, para o estabelecimento dos contatos, o 
contexto do estudo foi o domicílio dos participantes, permitindo conhecer e avaliar as 
necessidades dos mesmos. 
Assim, foram entrevistados oito familiares de pessoas com FQ em idade pediátrica. 
Todos os entrevistados foram mães, três com idade entre os 25 e 35 anos, duas com 
idade entre os 35 e 45 anos e três com idade superior a 45 anos. A formação académica 
mais frequente foi o ensino secundário (n=5); duas mães tinham licenciatura e uma 
tinha o 3º ciclo. Cinco das oito mães estão profissionalmente ativas, embora uma esteja 
sem trabalhar há 3 anos, porque considera necessário cuidar do filho. Todas se 









Ativo Profissão Cuidador informal 
Mãe 25-35 3º ciclo Não Doméstica Sim 
Mãe 35-45 Ensino secundário Sim Motorista de taxi Sim 
Mãe 25-35 Ensino secundário Sim Escriturária* Sim 
Mãe > 45 Ensino secundário Sim Secretária Sim 
Mãe > 45 Licenciatura Sim Ciências da comunicação Sim 
Mãe 35-45 Licenciatura Sim Solicitadora Sim 
Mãe 25-35 Ensino secundário Não Doméstica Sim 
Mãe > 45 Ensino secundário Não Tec. de análises microbiológicas Sim 
*sem trabalhar há 3 anos porque considera que tem de cuidador do filho 
 
Na Tabela 3 apresentam-se algumas características das crianças/ adolescentes. Nesta 
amostra, o sexo feminino foi mais prevalente, com cinco elementos. A idade de 
diagnóstico foi muito variável, com crianças diagnosticadas ora precocemente, antes do 
primeiro ano de vida e outras apenas aos 5 anos. A idade atual é igual ou superior a 12 
anos em cinco casos, considerados assim adolescentes. A prova do suor (PS) foi 
efetuada em sete dos oito casos (uma mãe referiu que não sabia); em três casos foi 
efetuado o teste genético (TG) e num caso foi realizado o teste do pezinho (TP). A 
mutação mais frequente foi a DF 508, com cinco casos; três casos tinham a mutação 
N103K; não foi possível apurar a mutação de um caso. O seguimento hospitalar estava 
afeto ao CMIN em 5 casos e ao CHSJ em três casos. 
 






Diagnóstico Mutação Seguimento 
1 Feminino [2-6] meses 12 anos PS DF 508 CMIN 
2 Feminino 5 anos 6 anos PS Não sabe CMIN 
3 Masculino 5 anos 8 anos PS + TG DF 508 CMIN 
4 Feminino [3-4] meses 14 anos PS + TG DF 508 CMIN 
5 Masculino 3 meses 12 anos PS N103K CMIN 
6 Feminino 1 mês 15 anos Não sabe N103K CHSJ 
7 Feminino 3 meses 3 anos TP + PS DF 508 CHSJ 
8 Masculino 2,5 anos 14 anos PS + TG DF 508 CHSJ 





6. CONSIDERAÇÕES ÉTICAS 
 
Segundo enunciado por Fortin (2009) são sete os princípios ou direitos fundamentais 
determinados pelos códigos de ética: o respeito pelo consentimento livre e esclarecido; 
o respeito pelos grupos vulneráveis; o respeito pela privacidade e confidencialidade; o 
respeito pela justiça e equidade; o equilíbrio entre vantagens e inconvenientes; a 
redução dos inconvenientes e a otimização das vantagens. 
Encetar este trabalho de investigação, implicou atender previamente, aos incontornáveis 
considerandos ético-legais, que implicaram parecer favorável de uma Comissão de Ética 
(Apêndice III). 
O trabalho a desenvolver pautou-se pela manutenção da ética na conduta de 
investigação, e em respeito pelo direito da autodeterminação, tendo sido sempre obtido 
o consentimento informado escrito, livre, esclarecido e específico.  
Cada um dos participantes e familiares, previamente à realização de qualquer 
procedimento ou da aplicação de um instrumento de colheita de dados, foi devidamente 
esclarecido através de um impresso informativo, com dados sucintos, mas inequívocos 
do estudo a efetuar. Através deste, e sem prejuízo de outros dados tidos como 
relevantes, os intervenientes foram devidamente esclarecidos sobre os objetivos da 
pesquisa, o método, os riscos e vantagens potenciais, assim como a importância da sua 
colaboração e a sua liberdade de escolha (Apêndice IV). Sublinha-se que o percurso de 
investigação foi orientado por forma a respeitar os mais elevados padrões éticos, do 
sigílo, anonimato, confidencialidade e privacidade, pelo que os dados coletados foram 
utilizados exclusivamente para os efeitos previstos. Simultaneamente, atribuíram-se 
letras e números para se proceder à identificação dos entrevistados, por forma a 
salvaguardar as identidades e proteger os intervenientes de qualquer constrangimento ou 
prejuizo, eventualmente decorrente da informação recolhida. Aquando da realização das 
entrevistas, foi sempre solicitada autorização para a gravação áudio e 
concomitantemente foi comunicado que seria assegurado o anonimato e 
confidencialidade dos dados obtidos, sendo que as gravações depois de transcritas 
seriam eliminadas. Por seu turno, foi sempre expresso o respeito pela vontade dos 




expressão de opiniões e sentimentos, porém, conduzidos no sentido da objetividade e 
rigor, evitando-se obliquidades na compreensão do fenómeno em estudo. Foi ainda dado 
espaço ao participante para colocar dúvidas sobre a natureza do estudo, e ainda, 
esclarecimentos sobre a possibilidade de retirada a qualquer altura do mesmo, sem 





















































Respeitando o expresso nas considerações éticas, nomeadamente por forma a garantir o 
anonimato, os participantes foram identificados por ordem crescente das entrevistas e os 
nomes dos familiares e crianças não são revelados.  
Foram retirados a título exemplificativo trechos das entrevistas que constituem 
reproduções fiéis das falas originais transcritas, encontrando-se identificados no final, 
entre parênteses com o número correspondente da entrevista, precedido da letra “E”.  
Nesta secção são apresentados os resultados da análise de conteúdo. Em primeiro lugar 
é apresentada a matriz de análise, constituida por sete (7) áreas, vinte e seis (26) 
categorias e vinte e nove (29) subcategorias (Tabela 4). 
Tabela 4. Matriz de Análise  
   ÁREA TEMÁTICA   CATEGORIA   SUBCATEGORIA 
1 
 Conhecimento sobre 
a doença  
1.1 Diagnóstico 
1.1.1 Realização de exames  
1.1.2 Apoio no diagnóstico 
1.2 Tipo de Doença 
1.2.1 Genética 
1.2.2 Patologia Crónica / Incurável  
1.3 Sinais orgânicos  
1.3.1 Multissistémicos  
1.3.2 Pulmonares  
1.3.3 Gastrointestinais 
1.4 Fontes de informação 
1.4.1 Profissionais de saúde 
1.4.2 Pais de crianças com FQ 
1.4.3 Leitura / Internet 
2 
 Perceção acerca do 
tratamento 
2.1 Farmacológico      
2.2 Não farmacológico  
2.2.1 Reabilitação Respiratória 
2.2.2 Exercício Físico 
2.2.3 Alimentação 
2.3  Preventivo     
3 Continuidade de Cuidados 
3.1  Centro de Saúde 
3.1.1 
 Acompanhamento do 




3.2 Domicílio     
3.3 Associação     
3.4 Apoio técnico     
3.5 Apoio de urgência 
3.5.1 Contato via telefone 




4.1 Positiva  
4.1.1 Importante 
4.1.2 Ajudas técnicas 
4.1.3 Programa de RR no domicílio 
4.2 Negativa 
4.2.1 
Compatibilizar o tratamento 
Com as rotinas da criança 
4.2.2 Deslocações 
4.2.3 Motivação e adesão 
4.2.4 Oferta limitada de RR  




5.1 Desamparo     
5.2 Humilhação     
5.3 Angústia       
5.4 Medo      
5.5 Preocupação     
5.6 
Dificuldade em 
compreender a doença 




5.7 Racionalização     
6 Impacto na família 
6.1 Alterações das rotinas 
6.1.1 Constrangimentos laborais 
6.1.2 Constrangimentos pessoais  
6.2 Económico financeiro     
7 Dificuldades sentidas 




o fornecimento  
7.2 Escola     
7.3 





De seguida são detalhadas cada uma das áreas encontradas, com as respetivas categorias 
e subcategorias, quando existentes e a discussão dos resultados encontrados. No 
decorrer da presente análise serão apresentados excertos de algumas das unidades de 
registo codificadas no sistema de categorias. A totalidade das unidades de registo 
codificadas no sistema de categorias são apresentadas em apêndice devido à sua 
extensão (Apêndice V). 
 
1. CONHECIMENTO SOBRE A DOENÇA 
 
No que diz respeito à área temática Conhecimento sobre a doença emergiram as 
categorias: Diagnóstico; Tipo de doença; Sinais orgânicos; Fontes de informação. Ao 
nível do diagnóstico foram identificadas as subcategorias: Realização de exames e 
Apoio no diagnóstico. No Tipo de doença surgiram as subcategorias: Genética e 
Patologia crónica/ incurável. Por seu turno, os Sinais orgânicos identificados pelos 
participantes foram: Multissistémicos; Pulmonares; Gastrointestinais. Finalmente, as 
Fontes de informação referidas foram: Profissionais de saúde; Pais de crianças com 
FQ; Leitura/ internet (Tabela 5).  
Tabela 5. Categorias e subcategorias obtidas para a área - conhecimento sobre a doença 
   ÁREA TEMÁTICA   CATEGORIA   SUBCATEGORIA 
1 
 Conhecimento sobre 
a doença  
1.1 Diagnóstico 
1.1.1 Realização de exames  
1.1.2 Apoio no diagnóstico 
1.2 Tipo de Doença 
1.2.1 Genética 
1.2.2 Patologia Crónica / Incurável  
1.3 Sinais orgânicos  
1.3.1 Multissistémicos  
1.3.2 Pulmonares  
1.3.3 Gastrointestinais 
1.4 Fontes de informação 
1.4.1 Profissionais de saúde 
1.4.2 Pais de crianças com FQ 





Relativamente ao diagnóstico, todas as mães referenciaram a realização de exames, 
nomeadamente a prova de suor, muitas vezes durante a instalação de sinais como a 
tosse: 
- “(…) prova do suor foi feita no Instituto Ricardo Jorge” (E1).  
Ou ainda no decurso da instalação de quadros clínicos persistentes: 
- “Desde os dois anos começamos a notar que ele tinha muita tosse e expetoração e 
achamos que não era normal, levávamos ao pediatra e ele dava medicação para não 
tossir, … isto foi durante 3 anos … fez então o teste do suor e deu positivo (…)” (E3). 
- “(…) ela com 8 meses fez uma pneumonia … fazia antibiótico em cima de antibiótico 
e não melhorava … [até que] a prova do suor foi positiva (…)” (E2).  
Em algumas situações o teste genético foi também referenciado,  
- “O diagnóstico não foi realizado através da prova do suor (…) foram feitas análises 
no Instituto Ricardo Jorge” (E5). 
O teste do suor era até relativamente pouco tempo (início da década de 80) o único meio 
de diagnóstico da FQ em Portugal. Neste momento, assenta ainda em mais três pilares, 
nomeadamente, a sintomatologia, a história familiar e o rastreio neonatal positivo, 
baseando-se este último na medição dos níveis do tripsinogénio imunorreativo. Ainda 
assim o teste do suor mantém-se como o goldstandard para a deteção da FQ (Almeida 
[et al.], 2016).  
O diagnóstico correto da FQ é tão importante quanto a sua precocidade (Almeida [et 
al.], 2016), uma vez que para além de permitir o início do tratamento pode diminuir os 
sentimentos de angústia dos pais e familiares associados ao tempo de espera do mesmo 
(Chudleigh [et al.], 2016). 
A necessidade de apoio na fase de diagnóstico, foi referida por duas mães: 
- “(…) acho que faz falta apoio às famílias, eu na altura com três filhos e um deles 
doente, sinceramente, fiquei (…) entrei em parafuso! (...) depois fui organizando (…) Se 
calhar devia haver apoio a isso (…)” (E5),  





As dificuldades sentidas que se traduzem com elevado impacto nos momentos que 
antecedem o diagnóstico, também se observam no discurso dos familiares: 
- “(…) foram momentos muitos difíceis aqueles em que aguardávamos o diagnóstico... 
tivemos que passar pela desconfiança de todos, desde a família aos profissionais …” 
(E8). 
Tal como, a frustração associada ao período pós diagnóstico: 
- “Hoje olho para trás e pergunto porque não diagnosticaram mais cedo?” (E8). 
Do exposto ressalta a importância de uma rede de suporte pós-diagnóstico e obviamente 
uma complementariedade com o serviço hospitalar, aliado ao tipo de comunicação dos 
profissionais de saúde que se reveste de grande importância para diminuir a carga 
estigmatizante associada à doença (Chudleigh [et al.], 2016; Jessup [et al.]; 2016, 
Quittner [et al.], 2016).  
A gestão de expectativas que inicialmente é feita exclusivamente pelos pais ou 
familiares será depois partilhada pelo adolescente, pelo que é importante que estas 
famílias tenham um suporte adequado ao longo de todo o processo, reforçado por 
intervenções no domicílio para prevenir e controlar sintomas ou diminuir a 
probabilidade de infeções, mas também pela criação de redes de suporte social e 
contacto com outros pais em situações similares ou próximas (Smyth [et al.], 2017; 
Tointon e Hunt, 2016). 
Os resultados associados ao conhecimento parental sobre o tipo de doença permitem a 
sua diferenciação em conhecimento sobre a componente genética e sobre as 
características da patologia nomeadamente o seu carater crónico e incurável. 
Em sete casos, as mães conheciam a mutação associada à doença do seu filho(a), tendo 
sido encontrados 5 casos DF508 e 2 casos N1303K: 
- “É a Delta 508” (E1). 
- “(…) é uma doença genética, é a N1303K” (E5). 
Apenas um caso não tinha conhecimento da mutação: 





A informação genética é um dos aspetos mais valorizados pelos familiares, uma vez que 
permite compreender a génese da doença e compreender o papel dos genes nas suas 
manifestações clínicas (Edwards [et al.], 2018). Para além disso, o conhecimento sobre 
os aspetos genéticos da doença, nomeadamente o tipo de mutações, permite nos dias de 
hoje adequar os tratamentos, tornando-os mais eficazes.  
O conhecimento sobre as características da patologia, como o seu carater crónico e 
incurável, foi explicitado por cinco mães: 
- “É uma doença crónica muito grave, é uma doença rara” (E6), 
- “De momento ainda não existe uma cura efetiva (…) o tratamento é para toda a vida 
(…) continuamos à espera que nos sejam dadas as mesmas oportunidades de 
medicamentos que já existem noutros países (…) tentamos motivar o P. na esperança 
da cura (…)” (E8). 
O conhecimento apropriado acerca das características da FQ é de extrema importância 
na gestão de expectativas dos pais e familiares enquanto a criança ainda não se apercebe 
da dimensão do seu problema (Nicolais [et al.], 2018).  
Foram encontradas várias referências das mães ao conhecimento e identificação dos 
sinais orgânicos, nomeadamente os multissistémicos:  
- “Afeta os órgãos todos (…) o rim estava já um bocadinho fibrótico (…) o coração 
pode ficar mais cansado (…) os pulmões são os órgãos mais afetados (…) o intestino é 
afetado e têm muitas vezes fezes gordurosas” (E2),  
- “(…) é uma doença multissistémica, que implica muitas coisas (…)” (E5). 
A atenção prestada às manifestações clínicas da FQ é importante ao longo de todo o 
processo da doença, embora se revista de diferentes características, conforme a fase da 
doença (Chudleigh [et al.], 2016; Tluczek [et al.], 2019). Inicialmente, a atenção 
prestada aos sintomas é importante na medida em que pode permitir um diagnóstico 
mais precoce. Por vezes é o alerta constante dado pelos pais que acelera o processo de 
diagnóstico, principalmente nos casos em que este é mais tardio. Como as 
manifestações da doença nem sempre são claras, bem como a sua gravidade, que é 
variável, é importante que inicialmente decorra um estudo apropriado e os pais sejam 




presentes e preparados para as que podem ocorrer no futuro (Naehrig [et al.], 2017). 
Quando o diagnóstico já é conhecido as manifestações clínicas são importantes para o 
controlo da doença, nomeadamente ao nível do tratamento e definição da rotina da 
criança. 
Neste estudo as manifestações identificadas pelos familiares foram multissistémicas, 
isto é, quando afetam vários sistemas do corpo, nomeadamente os pulmões, fígado, 
sistema gastrointestinal, com insuficiência pancreática (Sabharwal, 2016). As 
manifestações da doença condicionam uma grande parte da vida da criança e do 
adolescente, limitando as suas saídas, frequência na escola, participação em atividades 
no exterior e outras (Naehrig [et al.], 2017). Implicam uma grande capacidade da gestão 
da medicação e adesão terapêutica por parte dos pais, familiares e mais tarde da própria 
criança/ adolescente (Sabharwal, 2016). 
Os sinais pulmonares, em particular, foram reportados por sete mães: 
- “No caso dela, por mais expetoração que ela liberte o próprio sistema dela faz com 
que ela tenha sempre expetoração em demasia” (E1),  
- (…) o pulmão é o órgão mais afetado (…)” (E4),  
As mães referiram também com bastante frequência as manifestações pulmonares, que 
são responsáveis pela maior morbimortalidade dos pacientes (Picon [et al.], 2010). As 
referências dos familiares a expetoração muito presente e abundante são corroboradas 
pela literatura. A acumulação de muco nas vias aéreas inferiores é uma das 
características-chave da fisiopatogenia da doença pulmonar, bem como infeções 
bacterianas (Picon [et al.], 2010); estas infeções conduzem frequentemente a 
internamentos com necessidade de antibioterapia e afetam as rotinas familiares e 
limitam a capacidade de participação da criança ou adolescente com FQ em atividades 
no exterior ou convívio com os amigos, o que leva a sentimentos de tristeza, exclusão e 
baixa auto-estima (Quittner [et al.], 2016). 
Por fim, os sinais especificamente gastrointestinais foram referenciados por seis mães: 
- “O intestino é afetado e têm muitas vezes fezes gordurosas” (E2),  
- “Deitava tudo fora e as fezes eram esponjosas e com gordura” (E3),  




Nas manifestações gastrointestinais destaca-se a insuficiência pancreática exócrina 
(IPE) como a complicação gastrointestinal mais comum na FQ (85%-90% dos doentes 
com FQ apresenta IPE) (Kirk e Milnes, 2016; Sabharwal, 2016). Esta é a causa mais 
importante para a má nutrição na FQ e uma das grandes preocupações dos familiares 
destes doentes, que devem consumir gorduras em maior quantidade para compensar as 
necessidades energéticas, bem como alimentos ricos em hidratos de carbono, 
complementados com proteínas. A gordura é mal absorvida e eliminada pelas fezes, 
tornando-as “gordurosas”, tal como referem os familiares (Kirk e Milnes, 2016; 
Sabharwal, 2016). 
 
As fontes de informação diversificadas são importantes para o conhecimento da doença, 
nomeadamente as referidas pelos familiares das crianças com FQ que enfatizaram as 
informações provenientes dos profissionais de saúde. Todas as mães identificaram os 
técnicos do centro de referência: 
- “os conhecimentos sobre a doença foram obtidos através da enfermeira que temos, a 
Enfª C. e a Drª T.” [técnicas do CMIN] (E2), 
- “os conhecimentos sobre a doença foram obtidos através da Drª T., e a Enfª C.” 
[técnicas do CMIN] (E4), 
- “a equipa do hospital [Centros de Referência em FQ] e também do domicílio [técnicos 
prestadores de cuidados de RR]” (E8). 
Para as mães do doente com FQ, a compreensão das implicações da doença é vital para 
a sua relação com os serviços de saúde e as equipas de profissionais que os 
acompanham, influenciando desta forma a saúde do seu familiar (Jessup [et al.], 2016). 
Grande parte dos cuidados à criança ou adolescente com FQ ocorre em casa e são 
essenciais para o seu bem-estar e sobrevivência a longo prazo, pelo que uma boa 
comunicação com os profissionais de saúde, com passagem de competências é 
fundamental (Jessup [et al.], 2016; Nicolais [et al.], 2018). As fontes de informação 
associadas com os serviços de saúde e com as equipas de cuidados médicos e de 
enfermagem assumem grande relevo, como referem os pais no seu discurso. Estes 




expectativas dos pais a curto, médio e longo prazo (Jessup [et al.], 2016; Nicolais [et 
al.], 2018). 
Duas mães de crianças com FQ também referenciaram a informação obtida através de 
outros pais, como tendo grande relevância: 
- “Muita da informação fui obter pela experiência de outros pais (…) o falar com 
outros pais e a experiência de outros pais tem-nos ajudado muito, às vezes não é só no 
corpo clínico que vamos buscar muita informação, mas também na experiência de 
outros pais que têm meninos com FQ” (E4),  
- “(…) a partilha de informação com outros pais serve muito para não nos sentirmos 
sós com este problema e de certa forma conseguirmos encontrar coragem, força (…)” 
(E8). 
A partilha de informação com outros pais permite não só aquisição de conhecimento e 
formas de lidar com a doença, como também partilhar estratégias e procedimentos na 
gestão da medicação, gestão emocional e comportamental ou simplesmente “aliviar” a 
sobrecarga causada pelos cuidados constantes ao familiar, frequentemente filho/filha, 
construindo uma ligação com alguém que passa por uma situação similar (Fixter [et al.], 
2017; Quittner [et al.], 2016). 
A obtenção de informação sobre a doença obtida pela leitura/ internet foi referida por 
quatro mães: 
 - “(…) no início para nós era tudo novidade, (…) claro a gente começou a pesquisar 
na Net” (E4),  
- “eu sou uma pessoa que também leio muito e pesquiso muito” (E5), 
 - “(…) creio que é muito importante estarmos atentos ao que se vai passando pelo 
mundo e assim recolher toda a informação possível” (E8). 
As pesquisas feitas na internet pelos pais ou familiares de doentes com crianças ou 
adolescentes com FQ prende-se numa grande parte com a gestão dos tratamentos; 
segue-se a procura por fóruns que permitam partilha de sentimentos sobre a situação 
experienciada, equipas de cuidados médicos, apoios económicos e gestão da frequência 




Já as pesquisas feitas pelos adolescentes são principalmente em áreas como “viver com 
a fibrose quística”, relacionamentos interpessoais, expressão de sentimentos negativos e 
gestão de tratamento (Kirk e Milnes, 2016; Strekalova, 2016). 
Para Strekalova (2016) a criação de uma rede de suporte social informal na internet 
apresenta grandes vantagens para ajudar os pais/familiares a lidar com a doença, bem 
como os seus filhos, para que eles próprios consigam atribuir significado às 
experiências vivenciadas e sintam que existem outras pessoas que passam por situações 
similares, diminuindo os sentimentos de raiva e frustração pelo sentido de pertença a 
um grupo. 
 
2. PERCEÇÃO ACERCA DO TRATAMENTO 
 
Quanto à área Perceção acerca do tratamento (Tabela 6) foram identificadas as 
categorias: Farmacológico, Não farmacológico e Preventivo. Não foram observadas 
subcategorias na perceção acerca do tratamento farmacológico ou preventivo.  
Ao nível do tratamento não farmacológico foram identificadas as subcategorias 
referentes à Reabilitação Respiratória, Exercício físico e Alimentação. 
Tabela 6. Categorias e subcategorias obtidas para a área de perceção acerca do tratamento 
   ÁREA TEMÁTICA   CATEGORIA   SUBCATEGORIA 
2 
 Perceção acerca do 
tratamento 
2.1 Farmacológico      
2.2 Não farmacológico  
2.2.1 Reabilitação Respiratória 
2.2.2 Exercício Físico 
2.2.3 Alimentação 
2.3  Preventivo     
 
O tratamento farmacológico foi referido por todas as mães, o que reforça a sua 
importância no processo da doença, nomeadamente antibióticos, mucoliticos, enzimas 
pancreaticas, vitaminas, protetores hepáticos e gástricos: 
- “faz medicação pancreática, (…) vitaminas, (…) medicação inalatória (E2),  
 - “(...) em comprimidos, desde as enzimas pancreáticas às vitaminas, aos protetores do 
fígado e do estômago (...) as nebulizações quer de antibióticos, quer as que permitem 
que as secreções saiam melhor, são feitas diariamente e várias vezes ao dia (…) já fez 




O tratamento farmacológico é vital para melhorar a qualidade de vida dos doentes e 
prolongar a sua sobrevivência, controlando as manifestações da doença (Naehrig [et al.], 
2017; Quittner [et al.], 2016; Rueegg [et al.], 2016). Além disso, como sugerem, quando 
na transição para a adolescência é importante que exista uma informação clara ao 
doente das características da sua FQ, pois isso aumenta a probabilidade de uma boa 
adesão terapêutica (Faint [et al.], 2017). 
 
A reabilitação respiratória foi referenciada nos tratamentos não farmacológicos, 
abordada por seis mães que a consideraram importante, nomeadamente por permitir 
libertar as secreções de forma mais fácil: 
- “(…) foi-nos dito que a cinesiterapia também é muito importante e por isso estamos a 
fazer, (…), tem-se sentido muito melhor e desde que começou esse tratamento é 
totalmente diferente (…)” (E2),  
- “(…) tem de fazer várias nebulizações para as secreções saírem com mais facilidade e 
não apanhar pneumonias, nem apanhar várias bactérias (…) sei que ela deita cá para 
fora tudo quando faz [cinesiterapia]” (E6),  
- “(...) dado que de momento ainda não existe uma cura cem por cento eficaz, e mesmo 
a medicação mais eficaz ainda não está disponível, o que nos resta é efetuar uma boa 
higiene pulmonar através da cinesiterapia” (E8). 
Os programas de reabilitação respiratória, nomeadamente a cinesiterapia tendem a ser 
positivos para melhorar a função respiratória do doente com FQ e, pese embora a sua 
eficácia dependa das características do doente, são de todo essenciais para vencer 
etapas, superar desafios e obstáculos (Burtin e Hebestreit, 2015). Estes programas 
devem ser enquadrados nas rotinas da família e preferencialmente desenvolvidos em 
casa, uma vez que é aí que parecem demonstrar mais eficácia (Burtin e Hebestreit, 
2015). 
Neste estudo, os participantes foram capazes de identificar a reabilitação respiratória 
como elemento fulcral no tratamento, revelando que estas mães têm presente que a RR 





É consensualmente aceite que a RR tem importantes e evidentes implicações no 
prognóstico da doença e sobrevivência com qualidade, permitindo atenuar o declínio da 
função pulmonar, melhorar o desempenho cardiovascular, aumentar a capacidade 
funcional e a clearance das secreções das vias aéreas (Castro e Firmida, 2011). 
A RR coloca ao dispor do utente uma panóplia de intervenções e estratégias, visando 
contribuir para a capacitação nas atividades de vida, na independência no auto-cuidado 
e adaptação às limitações e incapacidades impostas pela doença. 
Actualmente, a RR na FQ é uma combinação de aerossoloterapia, técnicas de 
desobstrução das vias aéreas, actividade física e educação contínua sobre a patologia e o 
respectivo tratamento. Daqui resultam múltiplas estratégias associadas à utilização de 
técnicas manuais de RR; ventilação não invasiva (VNI); ortóteses ventilatórias e 
actividade física. 
O recurso a técnicas manuais, como as referentes à reabilitação respiratória 
convencional (RRC), Drenagem autogénica e Ciclo Ativo de Técnicas Respiratórias 
(CATR), resulta em benefícios a curto prazo, podendo ser incrementada a sua 
efetividade, sobretudo quando associadas a métodos auxiliares de limpeza das vias 
aéreas como a Oscilação de alta frequência do tórax (High-frequency Chest Wall 
oscillation - HFCWO -).   
A RRC inclui três técnicas designadas como passivas: Percussão (P), Vibração (V) e 
Drenagem Postural (DP).  
 Por seu turno, as técnicas ativas compreendem entre outras, o ciclo ativo das técnicas 
respiratórias (CATR) e drenagem autogénica, com ou sem ajuda de produtos de apoio, 
como por exemplo dispositivos de pressão positiva expiratória, pressão positiva 
oscilatória e compressão torácica de alta frequência. 
No que concerne ao CATR, este comporta o Controlo Respiratório, Exercícios de 
Expansão torácica e Técnicas de Expiração Forçada, podendo ser combinados com 
posicionamentos assistidos pela gravidade, estando fortemente recomendada na 
patologia em apreço (Papadopoulou, 2007). Cumulativamente foi ainda referido como 




frequência do tórax (HFCWO) em crianças com FQ, durante uma exacerbação infeciosa 
(Phillips, [et al.], 2004).  
Mcllwaine [et al.] (2010) no que se refere à Drenagem autogénica, indiciam que esta 
técnica é tão eficaz como a Drenagem Postural.  
Sobre a ventilação não invasiva (VNI), Varekojis [et al.] (2003) apontam a Ventilação 
Intrapulmonar Percussiva como uma estratégia a ponderar no incremento da libertação 
de secreções brônquicas. 
No campo das ortóteses respiratórias, a PEP mask®, o sistema de PEP Pari®, Baby PEP 
e Buble PEP (ou similares) são exemplos de dispositivos de pressão positiva expiratória. 
O Flutter®, Acapella®, RC Cornet® (ou similares) são dispositivos de pressão positiva 
oscilatória. Importa referir que todos estes sugerem serem bastante efetivos.  
Não obstante, a revisão bibliográfica indica-nos que os mecanismos de LVA são 
recomendados a todas as pessoas com FQ, para mobilização das secreções, manutenção 
da função respiratória e melhoria da qualidade de vida, e em geral, não se verificou que 
um mecanismo ou técnica de LVA seja mais eficaz que outro. Porém, individualmente 
poder-se-á verificar um mecanismo ou técnica com uma eficácia superior, quando 
comparado a outros, pelo que a sua indicação deverá ser baseada em fatores individuais, 
tais como a idade, a gravidade da doença, a preferência da pessoa e a eficácia 
observada, através de avaliações objetivas, como a função respiratória, e subjetivas, 
como a apreciação da pessoa.  
A intervenção do EEER é fundamental, no acompanhamento e orientação de vários 
exercícios de RFR, na gestão da dispneia, tosse e esforço. Voltam-se a destacar 
exercícios de controlo de respiração, mecanismos de LVA, exercícios de expansão 
pulmonar, de conservação de energia e relaxamento, que promovem o controlo da 
ansiedade, inerente à dispneia. 
O exercício físico é encarado pelas mães com alguma ambivalência, com algumas a 
referirem preocupação: 
- “(…) na primária ela não conseguia (…) Desde que entrou para o ciclo tínhamos o 




para o 7ª ano e tem educação física às quintas, tem 45 minutos e este ano conseguimos 
arranjar um professor para estar só com ela , este é o único exercício que ela faz” (E1),  
- “(…) na nossa zona não temos natação, temos piscina municipal mas está fechada 
(…) para ela fazer os exercícios de natação como a doutora me disse, ela tinha que se 
deslocar quase a 35 a 40Km para outro concelho (...) temos aqui a possibilidade de 
umas aulas de ballet” (E2). 
Por outro lado, outras mães apontam a mais-valia da prática do desporto: 
- “(…) ele nunca foi internado porque ele todos os dias faz desporto” (E3),  
- “ela faz piscina porque o exercício físico ajuda imenso, neste momento a B. consegue 
conciliar a piscina com a escola e a cinesiterapia (…) faz também trampolim em casa 
(…) na escola e nas aulas de educação física (…) faz tudo o que os colegas fazem, mas 
ao ritmo dela” (E4),  
- “(…) desporto, que acaba por ser tratamento (…) ele fazia futsal, agora desistiu do 
Futsal, cansou-se (…) estamos a ver” (E5).  
A atividade física é de extrema importância no tratamento da FQ, principalmente 
quando associada com outras técnicas de fisioterapia (Marques, 2017; Torres, 2018). A 
sensibilização para a importância da prática de exercício físico tem-se revelado um bom 
preditor da sua prática, levada a cabo pelo doente e estimulada pelos seus familiares 
(Moola [et al.], 2017). 
Seis mães revelaram preocupação com a ingestão calórica, nomeadamente no aumento 
do aporte de gorduras devido ao baixo ganho de peso: 
- “(...) sei que apesar de tudo aquilo que ela come é uma criança que nunca vai 
engordar aquilo que nós esperamos” (E1), 
- “Procuramos que seja uma dieta o mais calórica possível (…) eles necessitam de 
ganhar peso” (E5),  
- “(…) estarmos atentos ao peso e gerir a alimentação em função disso é muito 
importante, na prática é quase quanto mais, melhor! (...) não nos preocupa a 




Para Filigno [et al.] (2017) a otimização do aporte de nutrientes para promover o 
crescimento das crianças e adolescentes com FQ, principalmente ao nível da ingestão de 
gordura e proteínas deve ser encarado como um objetivo chave. Os aspetos 
comportamentais são também relevantes, uma vez que se torna difícil para os pais 
adequar este tipo de dieta, principalmente em crianças mais pequenas (Filigno [et al.], 
2017; Salvatore, Buzzetti e Mastella, 2017). Nesse sentido é importante que os pais ou 
cuidadores da criança ou adolescente com FQ tenham apoio dos serviços de saúde para 
adequarem as suas estratégias às necessidades alimentares do seu filho(a). 
Ao nível do tratamento preventivo todas as mães revelaram uma grande consciência da 
necessidade de prevenção ao nível da utilização de máscara facial, cuidados a ter na 
exposição a temperaturas baixas, minimizar as idas ao hospital, administração de 
vacinas e outros cuidados importantes para reduzir o risco de infeção: 
-” (…) tive ainda de ir à escola pedir para que nos dias em que estivesse frio ela não 
fosse para o recreio (…) (E2), 
- “(…) faz os tratamentos numa cabine (…) neste momento a terapeuta que está com 
ela tem sempre todos os cuidados para que se algum doente tiver alguma coisa que 
possa transmitir à B., não cruzar com a B. (…)” (E4),  
- “(…) prevenir é mesmo o melhor remédio (…) qualquer coisa que ele apanhe, 
qualquer infeção pode ser catastrófico, (…) daí que seja importante o uso da máscara, 
o desinfetar as mãos, o evitar o contacto com muitas pessoas em períodos de gripe, isso 
e a vacinação é tão importante como a medicação, tudo junto é que é o tratamento” 
(E8). 
A aposta na prevenção é sem dúvida um dos principais pilares do processo de 
tratamento da FQ. O elevado grau de suscetibilidades destes doentes a infeções faz com 
que seja necessário introduzir um conjunto de medidas preventivas para as evitar e 
assim contribuir para a melhoria da sua sobrevivência e qualidade de vida. Nesse 
sentido, a utilização de dispositivos como máscaras aquando da deslocação ao hospital 
ou a locais de grande afluência é de grande importância (Salvatore, Buzzetti e Mastella, 
2017). Evitar locais com grande concentração de pessoas e baixas temperaturas, permite 
reduzir o risco de infeção, bem como, a vacinação e ainda otimizar o aporte de 




risco de infeção e permitem aumentar a sobrevivência, é também verdade que limitam a 
vida do doente com FQ, reduzindo muitas vezes as suas interações a um núcleo muito 
restrito de pessoas, fazendo-o sentir diferente (Pop-Jordanova e Demerdzieva, 2016). Os 
tratamentos farmacológicos e não farmacológicos, bem como as medidas preventivas 
absorvem uma grande parte da rotina familiar, libertando pouco espaço para atividades 
prazerosas, que devem estar incluídas, sempre que clinicamente possível (Pop-
Jordanova e Demerdzieva, 2016). 
 
3. CONTINUIDADE DE CUIDADOS 
 
Quanto à área continuidade de cuidados (Tabela 7) foram identificadas as categorias: 
Centro de saúde (com as subcategorias acompanhamento do médico de família e 
acompanhamento de enfermagem); Domicílio; Associação; Apoio técnico e Apoio de 
urgência (com as subcategorias contacto via telefone e serviço de urgência). 
 
Tabela 7. Categorias e subcategorias obtidas para a área de continuidade de cuidados 
 ÁREA TEMÁTICA   CATEGORIA   SUBCATEGORIA 
3 Continuidade de Cuidados 
3.1  Centro de Saúde 
3.1.1  Acompanhamento do médico de família  
3.1.2  Acompanhamento de enfermagem 
3.2 Domicílio     
3.3 Associação     
3.4 Apoio técnico     
3.5 Apoio de urgência 
3.5.1 Contacto via telefone 
3.5.2 Serviço de Urgência 
 
A continuidade de cuidados assegurada pelo centro de saúde ao nível do 
acompanhamento do médico de família foi referenciada por sete mães, particularmente 
ao nível da desarticulação entre os serviços e da necessidade de cumprimento de 
burocracias: 
- “(…) é ele que me passa as credenciais para o Hospital de Santa Marta…. Ele sabe 
que a C. está à espera de transplante pulmonar, (…) o médico do Centro de Saúde tem 
lá o processo dela (…) [mas] julgo que não trocam informação [entre o Centro de 
referência e o Centro de Saúde], precisou de uma cama ortopédica (…) o Centro de 




- “(…) entretanto passou-me os exames e tive de ir à minha médica de família para os 
passar pela caixa…demorou três meses para me passarem (…) recusou-se a passar 
exames, recusou o teste de suor e atrasou o diagnóstico em 3 meses (…), foi o pediatra 
[do hospital da área de residência] que me informou desta equipa [ECCI] no domicilio 
[dando como exemplo de falta de articulação entre o Centro de Referência e o Centro de 
Saúde]” (E3),  
- “(…) só vamos lá para ir buscar o P1 para a cinesiterapia…, portanto o médico de 
família se a viu uma vez é muito (…) cheguei a ir ao Centro de Saúde pedir baixa 
porque estava a prestar acompanhamento à B. e o médico não sabia o que era a FQ” 
(E4), 
Pelas características inerentes a essas patologias os pais de crianças com FQ ou outra 
doença crónica têm mais necessidade de recorrer aos serviços de saúde que outras 
famílias, pelo que sentem de forma mais evidente a necessidade de articulação entre os 
vários serviços (Everhart [et al.], 2019; Lechtzin [et al.], 2017). Nesse sentido é mais 
comum que tenham a perceção de desarticulação entre os serviços, fomentada pela 
necessidade de agir com celeridade para dar resposta em tempo útil às necessidades de 
saúde do seu filho (Everhart [et al.]; 2019, Lechtzin [et al.], 2017). O centro de saúde, 
pelo seu papel aglutinador e de intervenção ao nível dos cuidados de saúde primários 
não está preparado para disponibilizar recursos para tratamentos específicos para 
doenças como a FQ. Porém, nestes casos seria minimimente prudente que a assistência 
médica desempenhasse um papel de acompanhamento e vigilância em maior 
proximidade, além da prescrição dos tratamentos necessários. Estamos certos que a 
intervenção articulada ao nível dos cuidados de saúde primários, pode desempenhar um 
papel importante, mormente ao nível de um seguimento de maior proximidade a estes 
doentes, nomeadamente na prevenção do efeito da sobrecarga da doença na família, 
com disponibilização de informação, alocação de recursos ao domicílio e intervenção ao 
nível dos cuidados de saúde mental (DGS, 2015b). 
A continuidade de cuidados disponibilizada pelo centro de saúde, por via do 
acompanhamento de enfermagem, foi abordada por sete mães. No entanto, não foi 
identificada nenhuma oferta por parte do centro de saúde destes cuidados no domicílio. 




EEER. Sendo que, em apenas um caso foi referido a realização de RR no domicílio por 
uma equipa da RNCCI: 
- “(...) fui falar com a enfermeira para marcar a vacina e a enfermeira ainda não 
estava dentro do assunto (…) não temos visitas do centro de saúde” (E2),  
- “(…) equipa de ECCI [a Reabilitação Respiratória é efetuada no domicílio por EEER 
da ECCI]” (E3),  
- “Quando a B. nasceu foram ver em que condições estávamos, mas não tem nada a ver 
com a FQ, pronto, é relativamente ao protocolo deles que têm quando nascem (…) Não. 
[referindo-se à disponibilização pelo Centro de Saúde de apoio de enfermagem no 
domicílio]” (E7). 
Em paralelo todas as mães reforçaram a importância da continuidade dos cuidados no 
domicílio, referindo que isso quase nunca acontece: 
- “(…) foi combinado entre os médicos do Porto e os médicos daqui da Régua, para 
eles poderem vir ver a casa e ver se tinha as condições “(E1),  
- “(…) na altura em que a Associação implementou um programa de assistência 
domiciliaria em que o R. está inserido, veio cá o Dr H., e a fisioterapeuta da altura” 
(E5),  
- “[sobre acompanhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar] tivemos 
recentemente uma visita da equipa do CMIN (médica e enfermeira) para avaliação das 
condições de tratamento em casa (…) ao longo destes catorze anos nunca houve 
articulação entre os técnicos que executam a cinesiterapia [no domicílio] e o hospital” 
(E8). 
Duas mães que tiveram apoio mais efetivo no domicílio realçaram o papel da ANFQ: 
 “(...) acho que a Associação tem tido um papel muito importante no apoio ao 
domicilio” (E4), 
 “(…) tem cá em casa a fisioterapeuta do plano da Associação, uma vez por semana, 
pela Associação” (E5). 
Os cuidados de RR são fundamentais na abordagem ao tratamento da FQ. Pela 




(Tointon e Hunt, 2016). A intervenção no domicílio permite não só a continuidade dos 
tratamentos, como também transportar as ações para o contexto, empoderando os pais 
ou outros cuidadores nos cuidados do seu filho ou familiar. Deste modo é possível 
melhorar a qualidade de vida do doente com FQ, diminuindo a ansiedade associada aos 
tratamentos (Lechtzin [et al.], 2017). 
Ao nível do apoio técnico sete mães fizerem referência às empresas que prestam apoio, 
com opiniões ambivalentes de ambas as empresas: 
- “não têm ido [Vital Air] ver os equipamentos (…) entrei em contacto com eles e 
disseram que vinham mudar uma membrana, mas eles nunca mais vinham (…) 
demoraram muito tempo” (E2),  
- “(…) o Airflow é a Linde, o Ineb é a Praxair… agora temos um acompanhamento 
excelente [Praxair] (E4),  
- ”(…) o técnico da Linde, é muito certinho, vem dentro dos prazos que ele tem (…) 
sobre o Ineb tive que lhes ligar no final do ano passado porque o aparelho não estava a 
funcionar bem (…) e ao inicio quando ela começou a fazer ninguém me explicou isso 
(…) a empresa é a Praxair” (E6),  
O apoio técnico, tal como as demais questões da intervenção no domicílio faz ressaltar a 
importância de um acompanhamento de proximidade (Lechtzin [et al.], 2017; Smyth [et 
al.], 2017), uma vez que no caso dos aparelhos utilizados no tratamento destes doentes, 
são vitais para o controlo dos seus sintomas e desse modo para melhorar a sua qualidade 
de vida. 
Recorrer aos serviços de urgência é uma realidade muito próxima dos pais de crianças 
ou adolescentes com FQ, quer seja através de contactos telefónicos ou presencialmente. 
O contacto telefónico foi referido por sete mães, realçando a sua importância, não só 
pelo apoio no esclarecimento de dúvidas, como também porque estes doentes devem 
evitar sempre que possível a presença nos serviços de urgência, de modo a reduzir o 
risco de contrair infeções. No discurso das mães fica patente a grande disponibilidade 
dos profissionais de saúde em responder às solicitações dos pais, revelador de elevado 
sentido de abnegação e compromisso voluntário para com esta causa. Porém, infere-se 




disponibilidade dos profissionais de saúde para o apoio telefónico em horário fora do 
expediente laboral é voluntária e informal, subsistindo a ideia da necessidade de uma 
intervenção de apoio integrada, estruturada e concertada. 
- “(…) ligo à Drª T. ou à Enfª C.  (…), durante a noite ou fim de semana em princípio 
não iria chatear as pessoas (…) teria que me dirigir aqui à urgência” (E2),  
- “(…) Não tenho nenhum contacto! (…) Se surgir algo próximo da consulta pomos as 
dúvidas na consulta no Porto! (…) se, entretanto, não tiver consulta, eventualmente 
como tenho confiança na terapeuta, coloco as dúvidas à terapeuta” (E7). 
- “(…) o apoio do hospital [Centro de Referência] é fundamental, mas continuamos sem 
resposta para os problemas que podem surgir a qualquer hora do dia e da noite e as 
urgências não são de todo recomendáveis como uma primeira linha de opção (...) seria 
muito bom se tivéssemos um contacto permanente para onde ligar” (E8). 
Dadas as características da FQ, as idas ao serviço de urgência devem ser ponderadas, 
pelo que a via de contacto telefónica é uma forma alternativa de contornar o problema. 
Neste estudo, as mães reforçaram a disponibilidade dos profissionais de saúde no 
atendimento telefónico para esclarecimento de dúvidas, salientando a importância destes 
profissionais de proximidade no tratamento do seu familiar. Devido à sobrecarga 
relacionada com a presença da FQ, os pais tendem a procurar elementos da sua 
confiança para responder aos momentos de maior dúvida ou ansiedade (Lechtzin [et al.], 
2017; Smyth [et al.], 2017; Tointon e Hunt, 2016). Não obstante existir a possibilidade 
do contato telefónico com os profissionais de saúde, esta estratégia encontra-se sujeita à 
atitude solícita e voluntariosa dos técnicos dos Centros de Referência, que como é obvio 
não dispõem de condições laborais adaptadas a esta realidade. Assim, e face aos 
resultados obtidos, é revelador a importância deste tipo de ajuda e concomitantemente a 
necessidade de consolidação desta importante estratégia de apoio na FQ.  
A ida aos serviços de urgência é evitada pelos pais, devido a experiências negativas ou 





- “na Régua é impossível porque não temos hospital (…) em Lamego, muito menos (…) 
eu já não vou às urgências de Vila Real porque já não vale a pena (…) as minhas 
experiências foram negativas” (E1),  
- “no início que eu ia com a C. à urgência em Vila Real eles contactavam com os 
médicos da C. no Porto para saberem a medicação (…) na nossa zona eles não sabem 
lidar com a FQ, (…) nunca mais fui à Urgência (…) (E2),  
- “já não vamos a um serviço de urgência faz muitos anos, isto porque tivemos 
experiências em que percebíamos nitidamente que os médicos não sabiam nada da 
doença e em vez de admitir ainda ficavam mais defensivos numa postura altiva como 
que com receio que lhe perguntasse alguma coisa” (E8). 
As relações de confiança entre os profissionais de saúde e os pais são fundamentais no 
processo de tratamento (Everhart [et al.], 2019; Lonabaugh [et al.], 2018). Neste estudo, 
as mães manifestaram a preferência pelo profissional de referência ao invés de se 
deslocarem à urgência, justificando com o facto de já terem tido experiências negativas, 
ser mais prejudicial para a criança e pelo sentimento de confiança nestes profissionais. 
 
4. PERCEÇÃO SOBRE A REABILITAÇÃO RESPIRATÓRIA 
 
Relativamente à perceção sobre a reabilitação respiratória surgiram as categorias 
positiva e negativa, respetivamente com as subcategorias importante, ajudas técnicas e 
programa de RR no domicílio (positiva) e compatibilizar o tratamento com as rotinas 
da criança, deslocações, motivação e adesão, oferta limitada de RR e burocracias 
excessivas (negativa) (Tabela 8). 
Tabela 8. Categorias e subcategorias obtidas para a área de perceção sobre a reabilitação 
respiratória 




4.1 Positiva  
4.1.1 Importante 
4.1.2 Ajudas técnicas 
4.1.3 Programa de RR no domicílio 
4.2 Negativa 
4.2.1 
Compatibilizar o tratamento 
com as rotinas da criança 
4.2.2 Deslocações 
4.2.3 Motivação e adesão 
4.2.4 Oferta limitada de RR  




A perceção sobre a reabilitação respiratória foi considerada positiva por todas as mães 
no âmbito da sua importância para a criança com FQ: 
- “(…) na nossa zona em que temos um enfermeiro “habilitado” a fazer esse 
tratamento, e tem-se sentido muito melhor e desde que começou esse tratamento é 
totalmente diferente (…) a expetoração assim liberta mais (…)” (E2),  
- “ele nunca foi internado porque ele vai limpando com os enfermeiros (…) vai 
limpando o máximo, e vai-se aguentando assim (…)” (E3), 
- “(…) para nós sempre foi uma prioridade a cinesiterapia respiratória, por isso desde 
o diagnóstico que iniciou logo, temos a certeza que o fato de estar com uma função 
pulmonar boa se deve a isso” (E8). 
As ajudas técnicas são uma componente muito importante da reabilitação respiratória, 
referenciadas por todas as mães: 
- “(...) tem um colete em casa, que faz de manhã e à noite (…) ajuda para que as 
secreções se desagarrem juntamente com o ventilan (…) temos vários aparelhos que 
compramos para ela, o Aerobika e essas coisas assim, (…) e-flow, um I-Neb, o Vest, o 
Aerobika, o Shaker, tem a câmara expansora, 2 BPAPs” (E1),  
- “(…) além do aerobika tem os nebulizadores, o air flow rapid (…) faz também um 
bocadinho de trampolim, o I-Neb para fazer o Promixin” (E4), 
- “ela faz oxigénio durante a noite com o concentrador de O2” (E6). 
Todas as mães concordam que a implementação dos programas de reabilitação 
respiratória no domicílio é mais vantajosa, devido à redução do risco de contágio, 
conforto, aceitação do tratamento e maior descontração nos momentos em que a criança 
tem de expetorar: 
- “(…) é uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa (…) no 
domicílio só começou há 2 anos (…) tem mais vantagens em casa (…) gostaria que 
continuasse a fazer com a equipa de enfermeiros em casa (…) é muito mais prático e 
resulta melhor (E3),  
- (…) o ideal era ser sempre no domicilio, e não ter que recorrer à clinica (…) quando 




expetorava, a B. tinha vergonha de expetorar (…) claro que em casa está no espaço 
dela, e então aí é muito melhor (…) está a crescer, está numa idade que tem vergonha, 
e não é fácil” (E4). 
- “ (…) um dos benefícios de efetuar a cinesiterapia no domicilio além da prevenção de 
infeções, claro, tem a ver com o facto da criança ficar mais à vontade e mais recetiva, 
sobretudo porque lhe custa menos, exige menos esforço em deslocações e sente-se mais 
confortável e em segurança em casa (…) a cinesiterapia neste tipo de doença nem 
deveria ser considerada noutro sitio que não no domicilio, é pena que ainda não 
existam estudos a comprovar os custos diretos e indiretos com todas as variáveis 
negativas que se associam ao facto de uma criança ter que fazer cinesioterapia numa 
clinica ou num hospital, começando logo pelo investimento em medicação que sobe 
exponencialmente à medida que vão ficando cada vez mais infetados” (E8). 
Os programas de RR constituem uma componente importante dos tratamentos não 
farmacológicos. Segundo indicações de Branco [et al.] (2012) na permeabilização das 
vias aéreas as técnicas mais indicadas são a drenagem postural, a drenagem autogénica e 
as técnicas que utilizam pressão positiva na via aérea, como o flutter. Podem ainda ser 
administrados aerossóis com broncodilatadores antes das sessões de tratamento e 
mucolíticos para reduzir a viscosidade das secreções. Em caso de hipoxemia durante as 
sessões deve ser administrado oxigénio. Neste estudo, todas as mães concordaram que 
os programas de RR devem ser preferencialmente conduzidos em contexto de domicílio, 
o que reduz o risco de infeção e se traduz num maior conforto e descontração da criança 
ou adolescente durante o tratamento, sendo portanto um facilitador no processo de 
libertação das secreções (Branco [et al.], 2012; Cardoso e Viana, 2011; Fontes, 2015). 
Pelo lado negativo três mães referiram a compatibilização do tratamento com as rotinas 
da criança: 
- “(…) vamos busca-la à escola vou com ela ao hospital e torno a vir pô-la à escola, 
mas nunca fez fisioterapia em casa (…) a C. demora 2H15 a ir e vir, três vezes por 
semana (…) perde muito na escola nos dias em que vai para a fisioterapia” (E1),  




- “(…) todos os aspetos do tratamento, tudo junto, exige muito tempo e esforço por 
parte das crianças, conseguir fazer encaixar tudo nas 24 horas é por vezes uma missão 
que parece impossível (…)” (E8). 
As deslocações foram mencionadas por duas mães, referindo-se não só à distância, 
como também ao facto de se tornar muito cansativo para as crianças: 
- “(…) a C. faz e sempre fez no Hospital, … primeiro na Régua, mas este fechou e 
passamos para Lamego” (E1),  
- “ (…) eu na altura deslocava-me da nossa zona a 45 km daqui, três vezes por semana 
e para uma criança era saturante (…) eu notava que para ela era muito mais cansativo 
(…) desde que fomos transferidos para Montalegre, (…) a deslocação é muito 
pequenina (…) noto que ela vai mais à vontade e liberta muito mais expetoração que 
em Chaves [referindo-se à importância atribuída às deslocações para efetuar RR]” (E2). 
A motivação e adesão aos tratamentos revelou-se uma preocupação para quatro mães 
que referem cansaço, desmotivação e alguma dificuldade em regular os 
comportamentos das crianças/adolescentes: 
- “(…) ela por vezes até diz: Mas porque é que eu tenho de ir? (…) nota-se que já tem 
cansaço de fazer aquilo (E2), 
- “(…) a B. nem sempre colabora, temos períodos em que as coisas até vão fluindo 
porque depois ela até leva um abanão da Drª T. (…) às vezes acha que está bem, e que 
não precisa e mesmo em casa às vezes temos que insistir para fazer o Aerobika, mas ela 
responde ‘eu estou bem, não preciso! Eu sinto-me bem’, nós lá vamos dizendo para ela 
fazer um bocadinho de trampolim, e ela lá vai dizendo, ‘mas eu sinto-me bem’ (E4). 
A oferta limitada de RR foi mencionada por uma mãe que refere inexistência de oferta 
destes programas na sua área de residência: 
- “(…) aqui na nossa zona não temos onde fazer cinesiterapia em lado nenhum” (E2). 
As burocracias excessivas foram mencionadas por uma mãe que se referiu às 
burocracias necessárias para manter o programa de RR no domicílio: 
- “ (…) ele tinha que ir ás consultas de fisiatria só para dizer que ele tem de continuar 




deixam continuar senão dizem que os objetivos deles não são cumpridos (…) não sei 
bem como isso funciona [referindo-se às dificuldades burocráticas em manter o 
programa de RR no domicilio que é levado a cabo pela equipa de EEER da ECCI]” 
(E3). 
Compatibilizar os tratamentos de RR com a rotina da criança e da família é um desafio 
exigente. As mães inquiridas apontaram perdas na atividade escolar, esforço, 
ajustamento de horários, entre outros, o que é corroborado pelos estudos de 
Grossoehme, [et al.] (2014) e Damas, Amorim e Gomes (2008). A indisponibilidade de 
tratamentos no domicílio, burocracias e limitações na oferta de programas de RR leva a 
que as famílias tenham por vezes de realizar grandes deslocações o que aumenta o 
cansaço das crianças e diminui a sua participação noutras atividades, corroborando o 
que diz Caçador (2018). Por se tratarem de tratamentos demorados e repetitivos existe 
uma maior probabilidade de saturação e cansaço, bem como da perceção de que os 
tratamentos podem ser interrompidos, caso não haja manifestação de sintomas, algo que 
foi referenciado neste estudo e é corroborado por outros estudos (Esteves, 2015; 
Fernandes, 2016; Fontes, 2015). A regulação comportamental revela-se também um 
desafio, pois as crianças expostas a tratamentos tão prolongados tendem a experienciar 
sentimentos de frustração de revolta com mais frequência (Esteves, 2015, Fernandes, 
2016; Fontes, 2015; Hammons [et al.], 2015; Pop-Jordanova e Demerdzieva, 2016). 
A jeito de mensuração dos aspetos positivos e negativos que emergiram das narrativas, 
é seguro afirmar que as preocupações e eventuais sugestões elencadas sobre o ponto de 
vista da perceção negativa destas mães, está intimamente relacionado com a 
interiorização e atribuição do valor da RR. Assim, os participantes estando 
correctamente esclarecidos sobre o fenómeno da doença pulmonar crónica na FQ, que 
constitui causa de grande morbilidade e mortalidade na maioria destes doentes, revelam 
elevada preocupação na prossecução dos tratamentos e simultaneamente na 







5. REAÇÕES EMOCIONAIS E COMPORTAMENTAIS 
 
Relativamente às reações emocionais e comportamentais emergiram as categorias de 
desamparo, humilhação, angústia, medo, preocupação, dificuldade em compreender a 
doença e racionalização (Tabela 9). 
 
Tabela 9. Categorias e subcategorias obtidas para a área de reações emocionais e 
comportamentais 




5.1 Desamparo     
5.2 Humilhação     
5.3 Angústia       
5.4 Medo      
5.5 Preocupação     
5.6 Dificuldade em compreender a doença     
5.7 Racionalização     
 
O desamparo foi referenciado por uma mãe, “(…) não tivemos apoio de ninguém (…) 
”(E1). 
Outra mãe referiu sentimentos de humilhação, “(…) ninguém me disse que quando se 
acaba tem de ter uma consulta para ter alta (…) quando me disseram fui humilhada no 
hospital (…) nem me quero lembrar disso, prefiro não falar (…) são pessoas que não 
têm (…) enfim, são os fisioterapeutas que nós temos (…) até podem ser muito bons 
noutras áreas mas nisto!  (…) o L. ia de máscara e eles ainda se riam (…) imagine a 
sensibilidade que eles têm (…)” (E3). 
Neste estudo seis mães reportaram também sentimentos de angústia perante as situações 
vivenciadas: 
- “(…) não temos outro tipo de apoios que as pessoas do Porto têm (…) nós moramos 
numa aldeia a hora e meia de viagem do Porto (…) nós aqui também somos pessoas 
(…) (E1), 
- “(…) nos primeiros anos, passamos de uma clínica para outra e na altura cheguei ao 
cúmulo de perceber que os fisioterapeutas que faziam a cinesiterapia sabiam menos 
que eu (…) pois coitadinhos, tinham acabado de concluir o curso, e eu chegava de lá e 




- “(...) sempre que fazemos uma colheita de expetoração é um verdadeiro aperto no 
coração até sabermos o resultado” (E8). 
 
O medo foi um sentimento referido por duas mães: 
- “(…) é uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa e eles dizem 
que o L. não faz parte desses cuidados [verbalização de medo e incerteza sobre a 
continuidade de cuidados no domicílio]” (E3),  
- “o nosso principal receio é que não sejam mobilizados os esforços necessários para 
disponibilizar a medicação que já existe e que é a mais eficaz no momento, cada dia 
que passa podemos não ver, mas sabemos que os estragos estão a ser feitos, 
principalmente nos pulmões e depois de destruídos não há medicação para voltar 
atrás” (E8). 
No mesmo sentido, a preocupação com a situação do filho e as suas necessidades foi 
referida por quatro mães: 
- “(…) os 200€ não dá para nada! Este dinheiro tem de dar para a hidroterapia e para 
a cinesioterapia para quando não pode fazer no hospital” (E1),  
- “Aquilo que me ensinaram no domicílio é que deve ser feito pelo menos duas vezes 
por dia (…) com duas vezes por semana eu acho que eles não têm noção do que é esta 
doença (…)  [manifestação de preocupações com a oferta do programa de RR]” (E3),  
- “(…) a partir do momento em que nos é dado o diagnóstico vivemos sempre 
preocupados com o que vai acontecer” (E8). 
As dificuldades em compreender a doença foram especificamente mencionadas por duas 
mães: 
- “(…) tem um aspeto semelhante às outras crianças, até está mais alto que os colegas, 
não é magrinho (…)” (E3),  
- “Nunca tinha ouvido falar desta doença (...) foi difícil no início entender, ainda hoje 
por vezes não é fácil entender” (E8). 





- “(...) nós vamos até ao fim do mundo para que esteja bem… e porque vamos tendo 
alguma possibilidade monetária para lhe dar todo o tipo de apoio” (E6),  
- “(...) olhamos para trás e vemos o que existe hoje e o que já sabemos sobre esta 
doença, creio que o que faz falta no imediato é a união por parte dos pais, vontade 
política e atenção da opinião pública, e claro, fé, mantendo os tratamentos e 
disponibilizando os novos medicamentos podemos passar de uma doença fatal para 
uma doença crónica” (E8). 
Pelo facto de ser uma doença com uma grande sobrecarga ao nível da frequência e 
duração dos tratamentos e ainda por ter, na atualidade, uma sobrevivência limitada no 
tempo a fibrose quística faz, geralmente, desenvolver nos pais destas crianças 
sentimentos de pressão e sobrecarga adicionais (Barker [et al.], 2017). Nesse sentido os 
sentimentos de desamparo, humilhação, angústia, medo e preocupação evidenciados 
nesse estudo têm enquadramento nesta sobrecarga. Nas últimas décadas os tratamentos 
da FQ têm evoluído no sentido de prolongar a vida dos doentes e melhorar a sua 
qualidade de vida (Muther [et al.], 2018). Para Muther [et al.] (2018), mesmo com os 
últimos avanços ao nível dos tratamentos, a sobrecarga de viver com a doença mantém-
se, manifestando-se pela ansiedade, medo ou preocupação da ocorrência de 
manifestações da doença ou mesmo da morte. Nesse sentido torna-se importante que as 
famílias sejam apoiadas para desenvolver estratégias de resiliência para melhor 
suportarem a sobrecarga associada à doença (Muther [et al.], 2018). Neste estudo, as 
dificuldades em compreender a doença foram manifestadas pelas mães, o que é 
corroborado por vários estudos, devido à complexidade da doença e aos seus vários 
tipos de manifestação (Branch-Smith [et al.]; 2018, Farber [et al.], 2018). Foram 
também observados sentimentos de racionalização, que podem ajudar a suportar o 
“peso” que a doença representa e associar-se com estratégias de coping mais adequadas 
para lidar com a doença, nomeadamente a aceitação otimista que consiste numa 
perceção otimista da doença, fundamentada em crenças de evolução positiva, esperança 
em tratamentos mais eficazes no futuro e ainda na capacidade constante de adaptação 
aos desafios “impostos” pela evolução da doença (Askew [et al.], 2017). Nesse sentido é 
importante que os serviços de saúde se articulem para proporcionar às famílias e aos 
doentes com FQ não só as oportunidades para tratamentos farmacológicos, como 




concluiu terem impacto positivo), bem como o apoio psicológico necessário para 
desenvolver estratégias adequadas para lidar com a doença. 
 
6. IMPACTO NA FAMÍLIA 
 
Na área impacto na família foram identificadas as categorias de alterações das rotinas, 
com as subcategorias de constrangimentos laborais e constrangimentos pessoais e a 
categoria relativa ao impacto económico-financeiro (Tabela 10). 
 
Tabela 10. Categorias e subcategorias obtidas para a área de impacto na família 
 ÁREA TEMÁTICA   CATEGORIA   SUBCATEGORIA 
6 Impacto na família 
6.1 Alterações das rotinas 
6.1.1 Constrangimentos laborais 
6.1.2 Constrangimentos pessoais  
6.2 Económico financeiro     
 
O impacto ao nível das alterações das rotinas fez-se sentir, segundo as mães 
participantes deste estudo, ao nível dos constrangimentos laborais e pessoais. 
Em relação aos constrangimentos laborais foram observadas referências de cinco mães, 
com um discurso relativo às dificuldades em conciliar a profissão com a disponibilidade 
para estar presente nos tratamentos, traduzindo-se em situações de desemprego 
prolongadas: 
- “(...) não posso trabalhar fora porque estou sempre a dedicar-me à C. (…) nunca 
pude trabalhar porque era todos os dias para a fisioterapia” (E1),  
- “(…) estou a usufruir de subsídio para acompanhamento de filho com doença crónica 
(...) estou sem trabalhar há três anos (...) tenho que me ficar em casa para cuidar dele” 
(E3),  
- “(…) para cuidar o melhor possível do meu filho tive de desistir da minha profissão, 
ninguém imagina os cuidados que são necessários com estas crianças, e não podemos 
simplesmente fazer de conta que eles não precisam de nós” (E8). 
Atualmente as carreiras profissionais representam igual importância quer no homem 
quer na mulher. Deixou de ser comum, principalmente nos países desenvolvidos, que 




inatividade profissional e maior dedicação ao lar (Alesina [et al.], 2013). Quando a 
presença de uma doença crónica como a FQ acomete a família é necessário um 
ajustamento das rotinas não sendo raro que um dos elementos do casal, geralmente a 
mulher, deixe o seu emprego para poder assegurar os cuidados do filho(a) (Grossoehme 
[et al.], 2014; Robinson, 2018). Neste estudo as mães reportaram dificuldades em 
conciliar a sua carreira profissional com os cuidados a prestar ao seu filho(a), o que 
corrobora os resultados encontrados por (Grossoehme [et al.], 2014); Robinson (2018). 
No que se refere aos constrangimentos pessoais, seis mães referiram a necessidade de 
estar sempre ou quase sempre disponíveis para apoiar os filhos, o que condiciona a 
dinâmica familiar: 
- “(…) na altura em que foi diagnosticada a FQ foi necessário ficar a tomar conta dela 
a tempo inteiro (…) vamos busca-la à escola vou com ela ao hospital e torno a vir pô-la 
à escola (…) tenho que levar o oxigénio à escola quando acaba, tenho que a levar à 
fisioterapia (…) um dos pais tem de estar sempre disponível para ajudar para tudo!” 
(E1),  
-“passamos a gerir a nossa vida em função das necessidades dele e damos conta de que 
todas as nossas vidas, toda a família é de certa forma condicionada por esta doença 
(…) não é fácil desistir da nossa profissão e nem é fácil abdicar de tanto da nossa vida 
social e mesmo familiar, mas se não for assim será o meu filho a pagar o preço, porque 
sei o quanto ele necessita de mim” (E8). 
Para Hammons [et al.] (2015), os pais de crianças com doenças crónicas, em particular a 
FQ têm desafios acrescidos na gestão das rotinas diárias, nomeadamente na partilha de 
refeições, administração de medicação, deslocação ou transporte para a escola. A 
necessidade de estar atento a vários detalhes da gestão da rotina, com preocupações 
acrescidas associadas com a necessidade de ganhar peso, evitar infeções, tomar 
corretamente a medicação, entre outras, afasta a família de atividades mais prazerosas, 
adiando-as muitas vezes até serem encontradas as condições ideais e mesmo quando 
elas acontecem o sentimento de constante alerta tende a permanecer, criando um 
desgaste adicional (Damas, Amorim e Gomes, 2008; Hammons [et al.], 2015; Quittner 




Grossoehme [et al.] (2014) num estudo que avaliou a gestão de rotinas nas famílias de 
crianças com FQ referem que o estabelecimento de uma rotina clara desde início é 
muito difícil, principalmente para muitos pais que lidam com o facto de ser pais pela 
primeira vez. Raras são as famílias que já têm experiências sólidas nos cuidados a 
prestar a pessoas com doenças crónicas e muitas das suas práticas ou decisões diárias 
são baseadas em “tentativa e erro”, valores ou crenças religiosas (Grossoehme [et al.], 
2014). Para estes autores à medida que a criança se vai tornando independente assume 
cada vez mais a sua quota-parte na responsabilidade da gestão dos seus tratamentos; 
numa outra perspetiva os irmãos assumem muitas vezes um papel fundamental na 
gestão dos cuidados (Grossoehme [et al.], 2014). Os resultados do presente estudo estão 
de acordo com os encontrados por Grossoehme [et al.] (2014), uma vez que as mães 
entrevistadas também revelaram dificuldades na gestão de questões chave como 
deslocação e transporte para a escola, gestão dos tratamentos, disponibilidade total para 
acompanhamento do filho(a) e inclusivamente abdicar da carreira profissional para se 
dedicar aos seus cuidados. 
O impacto na família a nível económico e financeiro fez-se sentir pelo discurso de duas 
mães, com referências a falta de apoio do estado e dificuldades em gerir os recursos no 
decurso de impossibilidade de um dos elementos do casal assegurar as funções laborais 
a tempo inteiro: 
- “(…) como apoio tenho os abonos e a bonificação por dependência, que dá cerca de 
200 € (…), tem aulas de hidroterapia, [mas] não tem apoio nenhum (…) fui à Camara e 
eles disseram que não, porque a Câmara não facilita (…) não pode ajudar neste tipo de 
situações (…) optamos por poupar noutras coisas e conseguimos fazer com que a C. 
ande na hidroterapia e vai continuar (…) a C. o ano passado precisou de uma cama 
ortopédica e não tivemos apoio de ninguém (…) na segurança social pediram-me para 
apresentar o valor, então apresentei a fatura, e eles responderam-me que se já está 
paga, então, já não podem fazer nada!” (E1),  
- “(…) a bonificação por doença crónica é mais ou menos 90€ e como não posso 
trabalhar, abdicamos do meu salário no orçamento mensal, e é com este valor que o 
Estado nos compensa por estar em casa a prestar apoio ao meu filho. Em última 




pelos 90€ que nos dão, provavelmente este valor não daria para um dia de 
internamento (...) sentimos muita diferença no orçamento familiar, é obvio que um a 
ganhar é diferente de dois (...) e ainda por cima no IRS não temos possibilidade de 
abater as despesas com a alimentação diferenciada, com o combustível para o 
transporte à escola no meu carro, enfim, deveriam incluir rubricas especificas com 
gastos que não são gerais mas sim custos acrescidos com estes doentes (...)” (E8). 
A FQ representa um custo acrescido para os pais que deriva da elevada necessidade de 
medicação, ajudas técnicas, terapias especializadas e outros tratamentos, para além de 
geralmente implicar que um dos pais ou cuidadores abdiquem da sua carreira 
profissional para poder prestar os cuidados ao seu filho(a), representando um 
decréscimo considerável no orçamento familiar (Krauth [et al.], 2003). No presente 
estudo, duas mães reportaram dificuldades em manter os tratamentos, identificados 
como imprescindíveis, porém, perante a inexistência de um apoio mais efetivo por parte 
das estruturas do estado, corroborando o estudo de Krauth [et al.] (2003) no que se 
refere à necessidade de abdicar do emprego, pelo menos, por parte de um dos pais. 
Para Damas Amorim e Gomes (2008) dado o carater crónico da doença, com a 
mortalidade e morbilidade associadas, bem como a necessidade constante de cuidados, 
existe uma necessidade premente de apoio económico e social para compensar os gastos 
associados com a doença e o absentismo ou desistência da atividade profissional por 
parte de um dos pais. 
 
7. DIFICULDADES SENTIDAS 
 
Por fim, na área das dificuldades sentidas emergiu a categoria terapêutica 
farmacológica, com as subcategorias indisponível e constrangimentos com o 
fornecimento e, ainda as categorias: escola e défice de formação dos profissionais 
(Tabela 11). 
Tabela 11. Categorias e subcategorias obtidas para a área de dificuldades 
 ÁREA 
TEMÁTICA 




7.1 Terapêutica farmacológica 
7.1.1 Indisponível 
7.1.2 Constrangimentos com o fornecimento 
7.2 Escola     





Duas das mães entrevistadas enfatizaram o facto de sentirem necessidade de mais 
proximidade com a vanguarda dos tratamentos já utilizados noutros países e que em 
Portugal estando o seu acesso muito reservado, certamente acarreta implicações para a 
saúde dos seus filhos: 
- “(…) o que é que poderia melhorar? um medicamento (…) [que tornasse mais 
próxima] a cura! (E6),  
- “(…) o nosso principal receio é que não sejam mobilizados os esforços necessários 
para disponibilizar a medicação que já existe e que é a mais eficaz no momento (...) 
curiosamente verificamos que na Europa já temos muitos países que disponibilizaram o 
Orkambi, nos Estados Unidos já estão a utilizar o Tezacaftor e as terapias triplas, (...) é 
tudo muito devagar (…) cada vez mais nos resignamos à condição de uma doença 
incurável e parece que ninguém se importa em disponibilizar a medicação da linha da 
frente” (E8). 
No que se refere ao fornecimento da medicação, uma das mães referiu constrangimentos 
com o fornecimento, possivelmente devido à sua localização (Vila Real), o que faz 
ressaltar as dificuldades de provimento de terapêuticas especificas, principalmente nas 
regiões do interior: 
- (…) outro tipo de apoio seria facilitar a medicação do Hospital São João, tipo 
transferirem a medicação do Hospital São João para o Hospital de Vila Real, porque 
nós de quinze em quinze dias temos de ter a preocupação de ligar para os bombeiros e 
pedir para nos trazerem a medicação, ou então temos de quinze em quinze dias, de nos 
deslocar à farmácia do Hospital São João” (E7).  
A falta de medicação considerada inovadora e correspondentes dificuldades no acesso 
manifestou-se como preocupação para algumas mães, comparando a situação de 
Portugal com outros países, nomeadamente os EUA. Regista-se ainda que, segundo 
Elsas [et al.] (2017), num estudo que contou com 169 geneticistas, 80% destes 
profissionais não tinha conhecimento sobre o Ivacaftor. Contudo, estas terapêuticas 
parecem estar mais disseminadas noutros países, ao passo que em Portugal, e de acordo 




Precoce. Assim, apesar do Lumacaftor em combinação com o Ivacaftor, com nome 
comercial de Orkambi, já ter obtido desde 2017, Autorização de Introdução no Mercado 
(AIM), ainda não pode ser utilizado pelos hospitais do SNS, dado que aguarda 
conclusão positiva do respetivo processo de avaliação prévia hospitalar. Assim, e face à 
ausência de alternativa terapêutica, para o fornecimento da medicação em causa, haverá 
sempre necessidade de aprovação do pedido requerido pelo hospital, sob a forma de 
Autorização de Utilização Especial (AUE). Esta por sua vez carece de prévio 
deferimento das Comissões de Farmácia e Terapêutica Hospitalares, mediante avaliação 
criteriosa, caso a caso, que se baseiam do ponto de vista clínico na situação de elevado 
comprometimento respiratório e deterioração global, incluindo-se necessidade de 
transplante pulmonar, ou seja, com risco imediato de vida. Do exposto facilmente se 
depreende que se trata de um processo moroso, burocratizado e que não responde às 
reais necessidades do doente com FQ, em que se pretende evitar as complicações graves 
desta doença, e que pelo contrário, apenas benfeitoriza os doentes com severas 
complicações. 
As dificuldades relacionadas com a escola foram apontadas por três mães: 
- “[sobre as aulas de educação física] (…) na primária e no ciclo ela não fez exercício 
na escola (…) como mudou de escola e está no 7º ano, neste segundo período é que já 
conseguiram este professor (…) no terceiro período vamos ver (…) a nível escolar as 
pessoas não estão dentro do assunto do que é a FQ, (…) foi muito complicado com a 
medicação que ela tem que levar para a escola (…) teria de trazer por escrito pela 
médica e só aí é que conseguimos que lhe dessem a medicação” (E2), 
- “(…) no primeiro ano eu fui a professora dele, ele só foi à escola 1 mês (…) este ano 
dizem que já não tem direito a um professor em casa (…) dizem que, entretanto, já saiu 
uma lei nova e que já terá direito novamente “(E3),  
Neste estudo o perfil dos professores foi identificado como um fator importante para 
lidar com as crianças com FQ o que acaba por enfatizar a necessidade de informação 
durante a formação destes profissionais, para que sejam desenvolvidas competências 
transversais e não apenas ligadas ao perfil ou a aspetos mais ligados com a vocação ou 
personalidade (Pais [et al.], 2013). A impossibilidade das crianças se deslocarem à 




descaracteriza o processo de educação parental, mais vocacionado para a transmissão de 
valores e não tanto de conteúdos escolares (Pais [et al.], 2013). O absentismo escolar é 
um fator a considerar quando se trata de crianças com FQ, o que representa um desafio 
para a comunidade escolar (Keenan, 2018). O envolvimento dos pais no processo de 
educação escolar é fundamental, até porque, em alguns casos terão de ser eles a assumir 
este papel. Contudo, é fundamental o apoio das estruturas da escola na disponibilização 
de recursos humanos e materiais para a concretização dos objetivos e cumprimento do 
currículo escolar, considerando que o ritmo de aprendizagem poderá ser diferente e 
deve ser encarado nessa perspetiva (Elborn [et al.], 2016; Keenan, 2018). 
Segundo Caçador (2018) é fundamental a articulação de toda a comunidade educativa, 
nomeadamente professores, os pais, os profissionais de saúde e o psicólogo escolar e 
ainda acompanhar de forma mais próxima o processo de adaptação à escola, no pós-
diagnóstico através de observações em contexto educativo. 
Estabelecer uma ponte viável, entre a escola e o suporte técnico do EEER, é um 
desiderato, que pretende a quebra de preconceitos, abolição de estigmas e a integração 
da criança como um todo, na vida social e escolar, sem o descurar das condições de 
saúde. 
Por fim, ainda no âmbito das dificuldades, seis mães referenciaram o défice de 
formação dos profissionais, em particular os profissionais de saúde e, nomeadamente os 
fisioterapeutas: 
 - “(…) eu acho que era preciso uma formação, por mais pequena que fosse para os 
terapeutas trabalharem com crianças com FQ (…) é mesmo o problema dos 
fisioterapeutas daqui não estarem preparados para crianças assim” (E1),  
- “(…) o trabalho dos enfermeiros não tem nada a ver com o dos fisioterapeutas… 
quando o L. ia às clinicas eu pensava que estava tudo bem (…) mas agora é que vejo 
que nem sequer o mandavam tossir (…) nós chegávamos lá e aquilo eram 15 minutos, 
nem o menino, nem nós aprendíamos e os enfermeiros estão uma hora com o L (…) eles 
[fisioterapeutas] diziam que nós exagerávamos que não precisava de ir de máscara 
para lá (…) o fisiatra achava que ele só devia fazer duas sessões por semana (…) eu 





- “(...) durante todo este tempo com o P. tivemos oportunidade de perceber que faz toda 
a diferença os técnicos que executam a cinesiterapia, infelizmente ainda não 
encontramos ninguém que tenha uma diferenciação em FQ, creio que a especialização 
na parte respiratória é muito importante, mas também o aprofundar sobre a FQ, mas 
claro que quanto mais especializado for o técnico maior será a aplicabilidade prática 
das técnicas à FQ” (E8). 
A opinião das mães acerca do défice na formação dos profissionais tem respaldo no 
estudo de  Elborn et al. (2016) que aponta défices na formação dos profissionais de 
saúde, nomeadamente os que aplicam tratamentos ao nível da reabilitação respiratória. 
Estas competências devem ser inseridas no currículo base e não apenas ficar cingidas a 
formações pós-graduadas.  
O EEER promove cuidados diferenciados à pessoa com doença crónica, e sua família, 
porque detém um corpo de conhecimentos e habilidades específicas, que lhe permitem 
compreender qual o significado de viver com essa condição, reconhecendo quais as 
necessidades dessa pessoa e família (Chang e Johnson, 2014). 
Para uma atuação apropriada e eficaz junto da criança com FQ, o EEER possui 
competências e conhecimentos nas diversas áreas, particularmente, na vertente 
relacional, nos domínios da comunicação, informação e acolhimento, e sobretudo na 
vertente técnica, em especial na cinesiterapia respiratória, essencial na FQ, já que este 
doente necessita de imensos cuidados diferenciados (Babo, Guedes e Mota, in Costa, 

















Este estudo teve como objetivo geral compreender os benefícios decorrentes de 
cuidados especializados de enfermagem de reabilitação, no domicílio, à pessoa com FQ 
e respetiva família. Especificamente procurou identificar quais os cuidados 
domiciliários especializados de enfermagem de reabilitação disponíveis ao doente com 
FQ, descrever a perceção dos familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico dos 
profissionais de saúde no domicílio e avaliar a articulação entre cuidados hospitalares e 
recursos existentes na comunidade. Para além destes objetivos específicos, a riqueza 
presente nas entrevistas permitiu ainda incluir outras reflexões que serão agora 
sumariadas. 
Foram efetuadas oito entrevistas, sendo os participantes mães de doentes com FQ, o que 
permitiu a construção de uma matriz de análise constituída por sete áreas, vinte e seis 
categorias e vinte e nove subcategorias. 
No que se refere ao conhecimento da doença conclui-se que o teste do suor foi a prova 
mais utilizada para se obter o diagnóstico, que se pretende tão correto, quanto precoce, 
dada a sua importância vinculada ao processo de desenvolvimento da patologia. Por seu 
turno o momento do diagnóstico coloca a descoberto a premencia do suporte de uma 
rede pós-hospitalar, nomeadamente no processo de comunicação com vista aos cuidados 
a ter com o seu filho(a).  
A informação genética foi valorizada pelos pais, com um conhecimento de quase todas 
as mães acerca do tipo de mutação (5 casos DF508 e 2 casos N1303K). Conhecer a 
doença ao nível dos sinais orgânicos foi considerado importante pelas mães, uma vez 
que auxilia no controlo da doença, nomeadamente ao nível do tratamento, definição da 
rotina da criança, nutrição e outros. As fontes de informação mais valorizadas pelas 
mães foram os técnicos dos centros de referência, para além de referirem também outros 
pais e ainda leituras ou a internet. O apoio técnico dos profissionais de saúde no 
domicílio é visto como um complemento muito importante ao tratamento 




refiram constrangimentos na relação entre as necessidades das crianças e os recursos 
que são disponibilizados.  
No que concerne à percepção da RR emergem das narrativas aspetos positivos e 
negativos, que se interligam em volta do amplo consenso da importância atribuída à RR, 
sendo na atualidade indissociável das ajudas técnicas disponibilizadas e 
incrementalmente colhendo cada vez mais opiniões esclarecidas sobre as vantagens 
desta prática assistencial no domicilio, em grande parte devido à redução do risco de 
contágio, conforto, aceitação do tratamento e maior descontração da criança nos 
momentos em que tem de expelir secreções. Porém, deste substrato decorre tambem a 
sinalização dos aspetos negativos, que estamos em crer, estarem associados ao enorme 
peso atribuído à necessidade do sucesso da RR para a contenção da doença pulmonar 
crónica na FQ e estabilização do doente e familia. Assim, a preocupação com a 
compatibilização, adesão e motivação para a RR, o cansaço associado, a par da oferta 
limitada e burocracias necessárias para manter o programa de RR no domicílio, se por 
um lado são reveladores de constrangimentos, de outra forma, apontam para o despertar 
devidamente esclarecido sobre a necessidade de mitigação dos eventuais impedimentos 
por via de uma participação pró-ativa.  
Simultaneamente foi valorizado o trabalho dos EEER, o que além de servir de reforço 
positivo ao esforço dedicado por estes profissionais, coloca a tónica na Enfermagem de 
Reabilitação por esta especialidade possuir a indispensável dimensão holística da 
enfermagem, absolutamente necessária para tratar do doente fibrocístico, ao nivel dos 
aspetos físicos, psicológicos, cognitivos, sociais e espirituais, cuidando do doente 
pertencente a uma família e integrado numa comunidade. Assim, tal como expressso 
pela Ordem dos Enfermeiros (2019), este estudo também reforça a visibilidade desta 
área de intervenção clínica devidamente reconhecida, e que responde às necessidades 
apresentadas pelas populações e às novas exigências em cuidados, contribuindo deste 
modo, para a obtenção de ganhos em saúde.  
Os dados retirados retratam o EEER como o profissional que se encontra preparado para 
a assistência do doente FQ e sua família, porque detém conhecimentos gerais, mas 




adequada a cada situação, mas também poder de interpretação e atuação alargados, 
perante características, situações e detalhes do doente, família, comunidade e ambiente. 
Do exposto decorre que os EEER detêm competências inerentes à enfermagem de 
reabilitação respiratória, e reabilitação em geral, sendo reconhecidos pelas suas 
competências científicas, técnicas e humanas para prestar cuidados gerais e específicos, 
afirmando-se como fundamentais para a recuperação, readaptação e reinserção do 
indivíduo e família, com qualidade de vida, na sociedade (Babo, Guedes e Mota, in 
Costa, Gomes e Martins, 2010). 
Segundo os resultados deste estudo, por vezes, são os pais que assumem os custos de 
alguns dos tratamentos, constituindo-se isso como uma dificuldade na gestão dos 
recursos financeiros, agravada pelo facto de em vários casos apenas um dos elementos 
do agregado trabalhar. A necessidade de deslocação, motivação e adesão da criança, 
oferta limitada e demasiadas burocracias, são vistas como pontos negativos da 
reabilitação respiratória, mas, ainda assim as mães concordam que esta é de grande 
benefício e ajuda muito no processo do tratamento. 
Os cuidados de enfermagem de reabilitação no domicílio foram muito valorizados, na 
medida em que para além das competências técnicas demonstradas, estes profissionais 
encontram-se bem posicionados para efetuar a ponte com os serviços de saúde, e em 
particular com os Centros de Referência. 
Os resultados deste estudo permitem concluir que as famílias das crianças com FQ 
atribuem grande importância ao tratamento preventivo, com uma grande consciência da 
necessidade de prevenção ao nível da utilização de máscara, cuidados a ter na exposição 
a temperaturas baixas, minimizar as idas ao hospital, administração de vacinas e outros 
cuidados importantes para reduzir o risco de infeção. Esta prevenção entronca na 
necessidade de articulação entre os serviços de saúde, o que segundo os resultados deste 
estudo nem sempre acontece (e.g.: atrasos nos exames, no diagnóstico, pouco contacto 
com o médico de família), para que sejam evitadas ou minimizadas as idas à urgência, 
sendo para tal necessário um contacto diferenciado com os profissionais de referência 
que acompanham a criança (no qual sentem mais confiança). Em vários casos foi 
reportado que existe uma grande disponibilidade por parte dos profissionais de saúde 




múltiplas vezes o encaminhamento e resolução das situações de urgência. Esta situação 
decorre de dois factores interligados: primeiro a inexistência de uma rede de cuidados 
integrados no domicílio dedicada ao doente e família com FQ; segundo, a necessidade 
que aguça o engenho dos familiares, que procurando resposta por parte dos técnicos dos 
centros de referência, tentam solucionar situações pontuais.  
Sobressai deste estudo que existe um défice na oferta por parte do SNS a cuidados 
continuados no domicílio na situação particular da FQ, o que não contribui para 
minimizar a carga atribuída aos pais. Ainda, a escassez deste tipo de respostas no 
domicílio e no quotidiano, poderá acarretar sérias implicações na evolução do quadro 
clínico, eventualmente refletindo-se em dados mensuráveis como: o aumento de 
episódios de exacerbações infeciosas e consequentes internamentos; gestão ineficaz do 
regime terapêutico; deterioração da função respiratória e agravamento do estado geral. 
As reações emocionais e comportamentais mais presentes foram a angústia e a 
preocupação, o que se relaciona com as características da FQ. Quer pelo facto de ser 
uma doença com uma grande sobrecarga ao nível da frequência e duração dos 
tratamentos, mas também porque ainda na atualidade implica uma sobrevivência 
limitada no tempo, resultando num acréscimo da sobrecarga emocional nas famílias. 
Por seu turno, as constantes alterações da rotina constituem um constrangimento na 
gestão do quotidiano, que se estende à escola. Em alguns casos são os pais que têm de 
assumir o papel da escola e ensinar conteúdos escolares. Ainda neste âmbito observou-
se que nem sempre as escolas estão preparadas para receber crianças com doenças 
crónicas, nomeadamente a FQ e que isso está por vezes dependente do perfil do 
professor e não de práticas que estejam disseminadas ou assimiladas. 
Estabelecer uma ponte viável, entre a escola e o suporte técnico do EEER, é um 
desiderato, que pretende a quebra de preconceitos, abolição de estigmas e integração da 
criança como um todo, na vida social e escolar, sem o descurar das condições de saúde. 
Pretendendo a melhoria da qualidade de vida, da criança/adolescente, em meio escolar, 
os EEER podem desempenhar um papel importante e prático no apoio social e 
emocional. Consubstancializando, poderão transmitir no espaço escolar, conhecimentos, 
através de ações de formação/educação para a saúde e distribuição de informação 




contágio, desporto, atividade física, nutrição/dieta, medicação/tratamentos, fases do 
crescimento, maleabilidade emocional, entre outros aspetos. 
Urge fazer a ponte entre a escola e o domicílio, implementando os necessários cuidados 
de saúde no meio, permitindo à criança estar no seu ambiente familiar, complementado 
pelo apoio escolar no domicílio, presencialmente ou através das novas tecnologias que 
permitem a videoconferência, a tela aula, e certamente outras estratégias a serem 
estudadas/implementadas, caso a caso. 
Por fim, foi ainda detetado pelas mães melhorias a serem feitas na disponibilização dos 
medicamentos, principalmente os inovadores e ainda na formação dos profissionais de 
saúde que trabalham diretamente com as crianças, em particular os fisioterapeutas. 
Estudos futuros podem ser feitos no sentido de aprofundar o conhecimento resultante da 
presente investigação e assim, constituir uma alavanca para melhorar as condições dos 
doentes com FQ, bem como as suas famílias, nomeadamente ao nível da articulação dos 
serviços de saúde, apoio social e económico e disponibilização de assistência no 
domicílio, particularmente a intervenção de enfermagem de reabilitação 
Na conclusao deste trabalho associa-se a descoberta de que este nao terminou e que na 
realidade os dados apresentados apenas permitem concluir ter-se caminhado perante a 
inevitabilidade da produção do conhecimento de forma contínua e inacabada face à 
impossibilidade de alcançar a realidade estudada na sua total abrangencia. Assim, 
através de uma forma de investigação aberta, almejou-se a compreensão das narrativas 
dos participantes, de molde a entender sentidos e significados de questões atribuídas às 
suas vivências.  
À luz do objetivo geral deste trabalho, que visava a compreensão dos benefícios 
decorrentes de cuidados especializados de enfermagem de reabilitação, no domicílio, à 
pessoa com FQ e respetiva família, o conjunto dos achados desta tese permitiu 
responder aos objetivos específicos deste estudo. Destacando-se a importância atribuída 
aos cuidados de enfermagem de reabilitação, mas que infelizmente são muito limitados 
em termos de oferta ao doente com FQ no domicílio. Por sua vez, a perceção dos 
familiares do doente com FQ sobre o apoio técnico dos profissionais de saúde no 
domicílio, no geral, para além de apontar evidentes vantagens na assistência em casa da 




desbravam o caminho duma metodologia assistencial que se deve aplicar no contexto 
desta patologia. Ainda, resulta da avaliação da articulação entre cuidados hospitalares e 
recursos existentes na comunidade que o défice encontrado no domicílio revela uma 
estratégia centralizadora nos Centros de Referência, mas que, porém, não atingem o 
local onde o doente, a família e a comunidade se situam, e simultaneamente mais se 
sentem desprotegidos. 
 Desta feita, entende-se que as grandes áreas de análise estudadas, permitiram responder 
à problemática, evidenciando tanto a regularidade como a singularidade da experiência 
dos participantes da pesquisa. 
Cabe ressaltar que as limitações da pesquisa constituem-se na impossibilidade de 
abranger os inúmeros factores e aspectos necessários para a análise das necessidades 
globais e totais da família e criança/adolescente nos seus domicílios. Tornou-se obvia a 
necessidade de aprofundar e construir pesquisas que melhor facilitem a descrição e 
compreensão dos desafios e complexidades que envolvem lidar com o tratamento da FQ 
no domicílio. 
Resgatando a inquietação expressa no inicio do trabalho, onde se referiu que neste 
complexo processo assistencial, a noção inquietante da realidade no nosso país reside no 
acompanhamento centralizado nos centros de referência hospitalares, em detrimento do 
domicilio, acredita-se que pese embora o conhecimento produzido não transmita 
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APÊNDICE II  

















































1.1 Diagnóstico Conhecimento adquirido e vivência experienciada pelos cuidadores no diagnóstico de FQ.  
1.2 Tipo de Doença Conhecimento dos cuidadores acerca da doença, nomeadamente, genética e curso da patologia. 
1.3 Sinais orgânicos  





Identificação de estratégias, pessoas e ferramentas para obtenção de informação acerca da doença, por 
parte dos cuidadores. 
2 
2.1 Farmacológico  Valor atribuído pelos cuidadores à componente farmacológica do tratamento da FQ. 
2.2 Não Farmacológico 
Valor atribuído pelos cuidadores às componentes não farmacológicas do tratamento da FQ, tais como, a 
reabilitação respiratória, o exercicio físico e a alimentação. 
2.3 Preventivo 
Valor atribuído pelos cuidadores à componente preventiva do tratamento da FQ, tais como, a vacinação, 
controle de infeção por contacto, variaçao de temperatura ambiente/alterações climáticas. 
3 
3.1 Centro de Saúde 
Perceção dos cuidadores acerca do apoio proporcionado pelos Centros de Saúde para a continuidade de 
cuidados no domicílio. 
3.2 Domicílio Perceção dos cuidadores acerca da importância da continuidade de cuidados no domicílio. 
3.3 Associação 
Perceção dos cuidadores acerca do apoio proporcionado pelas Associações para a continuidade de cuidados 
no domicílio. 
3.4 Apoio Técnico 
Perceção dos cuidadores acerca do apoio proporcionado pelas empresas que prestam apoio técnico para a 
continuidade de cuidados no domicílio. 
3.5 Apoio de urgência 
Perceção dos cuidadores sobre o apoio disponibilizado pelos Centros de Referência e outros serviços de 
urgência hospitalares, em situações extraordinárias e/ou urgentes. 
 4 
4.1 Positiva 
Valor atribuído pelos cuidadores à RR, tais como, percepção da importância para a eficácia do tratamento; 
complementariedade proporcionada pelas ajudas técnicas; desenvolvimento dos programas no domicílio.  
4.2 Negativa 
Perceção dos cuidadores face aos constrangimentos à realização de RR, tais como, interferências no 
quotidiano; desmotivação; escassa oferta de serviços; barreiras burocráticas.  
5 
5.1 Desamparo 
Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ sob a forma de falta de proteção relativamente à 
situação ou abandono. 
5.2 Humilhação 
Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ, caracterizada por sensação de rebaixamento 
infligido por outrem de forma propositada e cruel. 
5.3 Angústia 
Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ de uma emoção que precede algo, sob a forma de 
insegurança e simbolização de perigos (reais ou imaginários) acompanhado de ressentimento. 
5.4 Medo 
Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ, caracterizada pelo medo e incerteza da perda do 
filho doente ou de algo tido como fundamental para a sua sobrevivência. 
5.5 Preocupação 
Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ, caracterizada por pensamentos com projeções 





Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ sob a forma de falta de entendimento da situação 
clínica. 
5.7 Racionalização 
Manifestação psicológica do cuidador da criança com FQ, caracterizada por mecanismos de defesa para 




Perceção dos cuidadores acerca das mudanças no contexto familiar, nomeadamente, constrangimentos 











Perceção dos cuidadores acerca da medicação, nomeadamente a dificuldade nadisponibilização dos 
fármacos inovadores e consequente influência no prognóstico. 
7.2 Escola Perceção dos cuidadores sobre as dificuldades relacionadas com o desenvolvimento da atividade escolar. 
7.3 
Défice de formação 
dos profissionais 
Perceção dos cuidadores acerca das situações geradas pela formação insuficiente dos profissionais de 

































































































































































APÊNDICE V – Matriz de redução de dados _ Grelha de 












SUBCATEGORIA Unidades de análise 
 Conhecimento sobre 
a doença  
1.1 Diagnóstico 
1.1.1 Realização de exames  
- “(…) na altura a prova do suor foi feita no Instituto Ricardo Jorge (...) “(E1); 
- “(…) Desde antes dos 8 meses que ela tinha sintomas, mas o diagnostico só foi feito com 5 anos (…)  ela com 8 meses fez 
uma pneumonia, chegou a fazer antibióticos injetáveis, depois melhorava, mas estava sempre com aquela tosse, eu sabia que 
não estava bem (…) voltamos ao médico de família e fazia antibiótico em cima de antibiótico e não melhorava(...)”. (E2);  
- “(…) a prova do suor foi positiva (…)” (E2);  
- “(…) Desde os dois anos começamos a notar que ele tinha muita tosse e expectoração e achamos que não era normal, 
levávamos ao pediatra e ele dava medicação para não tossir, (…) isto foi durante 3 anos (…)” (E3);  
- “(…) em dezembro de 2015 ele estava muito mal, devia ter uma pneumonia, (…) fez então o teste do suor e deu positivo… 
depois era para repetir, mas não fez (…) decidiram fazer logo o teste genético que deu positivo (…)” (E3);  
- “(…) O diagnóstico foi realizado através da prova do suor (…) e fez testes genéticos e deu a confirmação final que ela tinha 
FQ (…)” (E4);  
- “(…) O diagnóstico não foi realizado através da prova do suor (…) foram feitas análises no Instituto Ricardo Jorge(...)” 
(E5);   
- “(…) não sei porque meio descobriram (…) lembro-me que depois de descobrirem nós pais fomos colher sangue para ver 
qual era a mutação(...)” (E6);   
- “(…) já fez teste de suor(...)disseram a mutação, mas eu sinceramente (…)”(E7);   
-“ (...) foram momentos muitos dificeis aqueles em que aguardávamos o diagnóstico (...) tivemos que passar pela 
desconfiança de todos, desde a familia aos profissionais, até os maiores craques da medicina e na área das doenças raras 
andaram demasiado preocupados em encontrar justificações psicológicas para a minha insistência e não notaram nos sinais 
que para mim agora são óbvios (...) foi preciso mais um internamento e que uma gastroenterologista que decidiu ser objetiva 
fazer por fim o diagnóstico (...) ao fim de tanto tempo (...) recordo-me de ir ao hospital de V. e uma pediatra que nunca tinha 
estado em contacto com o P. só por dizer que era o terceiro episódio de prolapso retal nos dizer que havia grande 
probabilidade de FQ (…) hoje olho para trás e pergunto porque não diagnosticaram mais cedo? (...)” (E8);  
- “(…) após tanto tempo e com tantos especialistas a estudarem o caso, o centro de referência do São João demorou desde o 
primeiro internamento com sete meses até aos dois anos e meio para fazer o diagnóstico de uma FQ com sintomas de livro! 
(...)” (E8); 
1.1.2 Apoio no diagnóstico 
- “(...) obviamente numa altura de diagnóstico faz falta tudo, (…) faz falta apoio à família, acompanhar essas pessoas durante 
um tempo, que na minha altura por exemplo não houve e eu senti que fez falta, (...) acho que faz falta apoio às famílias, eu na 
altura com 3 filhos e um deles doente, sinceramente, fiquei (…) entrei em parafuso! (...) depois fui organizando (…) se calhar 
devia haver apoio a isso (…)” (E5);  
- “(...) depois de nos ser dito o diagnóstico sentimos que não existe uma rede de apoio (...) as consultas e os exames sucedem-
se, mas as alterações a todos os niveis da nossa vida são geridas exclusivamente por nós (...) na realidade o apoio que nos 
deram para além do hospital foi zero! (...)” (E8); 
1.2 Tipo de Doença 
1.2.1 Genética 
- “É a Delta 508“(E1); 
- “(...) não tenho a certeza se fez o teste genético ou não (...)” (E2); 
- “(...) foi-me logo explicado que tinha a ver com genes, que a mãe e o pai tinham (…) os dois doavam (…)” (E2); 
- “(...) tem uma mutação Delta F 508 (...)” (E3); 
- “(…) tem uma mutação que acho que é a mais forte, a 558 (…)” (E4); 
- “(…) é uma doença genética (…) é a N1303K (…)” (E5);  
- “(…) tem uma mutação N1303K (…)” (E6); 
- “(…) eles disseram a mutação, mas eu sinceramente (…) é a F508, acho (…)” (E7); 
- “(...) os testes genéticos revelaram uma mutação DF508 (…)” (E8); 
1.2.2 
Patologia Crónica / 
Incurável  
- “(…) é uma doença que está sempre a produzir (…)” (E1); 






SUBCATEGORIA Unidades de análise 
ficam bons (…)” (E3); 
- “(…) é uma doença (…) degenerativa (…)” (E5); 
- “(…) É uma doença crónica muito grave, é uma doença rara (...)” (E6); 
- “De momento ainda não existe uma cura efetiva, existem medicamentos que já são uma pedra no charco (…)” (E8); 
-“ (...) o tratamento é para toda a vida, tentamos viver um dia de cada vez porque sabemos que não é fácil e continuamos à 
espera que nos sejam dadas as mesmas oportunidades de medicamentos que já existem noutros países, mas sabemos que não 
podemos parar nenhuma parte do tratamento e tentamos motivar o P. na esperança da cura e para continuar porque 
acreditamos na cura (...)”(E8);                                                                                                                 
1.3 Sinais orgânicos  
1.3.1 Multissistémicos  
- “(...) afeta o pâncreas, pulmões, sistema digestivo (…)” (E1); 
- “(…) afeta os órgãos todos (…) o rim estava já um bocadinho fibrótico (…) o coração pode ficar mais cansado (…) os 
pulmões são os órgãos mais afetados (…) o intestino é afetado e têm muitas vezes fezes gordurosas (…)” (E2); 
- “(…) afeta os pulmões, o pâncreas, o intestino, sistema reprodutor (…)” (E3); 
- “(…) é uma doença multissistémica, que implica muitas coisas (…)” (E5); 
- “(…) ataca aos pulmões, mas para além dos pulmões interfere com os intestinos, por aquilo que os médicos dizem(...) o 
pâncreas e (…) não sei mais (…)” (E7);   
- “(...) esta doença não afeta apenas os pulmões, aliás no caso do P. no início o que se destacou mais foi a falta de enzimas 
pancreáticas, portanto além do pâncreas e dos pulmões afeta também outros orgãos tal como os intestinos (...)” (E8); 
1.3.2 Pulmonares  
- “(…) no caso dela, por mais expetoração que ela liberte o próprio sistema dela faz com que ela tenha sempre expetoração 
em demasia (…)” (E1); 
- “(…) os pulmões são os órgãos mais afetados (…)” (E2); 
- “(…) o pulmão é o orgâo mais afetado (…)” (E4); 
- “(…) eu penso que é o pulmão(...) na minha opinião é o pulmão (…)” (E5);  
- “(...) resumidamente, também os pulmões (…)” (E6); 
- “(…) ataca aos pulmões (…)” (E7); 
- “(...) esta doença não afeta apenas os pulmões(...)” (E8); 
1.3.3 Gastrointestinais 
- “(…) o intestino é afetado e têm muitas vezes fezes gordurosas(...) fazia fezes muitas vezes (...) a partir de um ano é que 
começou a fazer as necessidades sem a fralda, é que começou a ser as fezes muito (…) viscosas (…)” (E2); 
- “(…) deitava tudo fora e as fezes eram esponjosas e com gordura (…)” (E3); 
-“ (…)  o R. é um caso em que a parte gástrica está mais implicada (...)” (E5); 
- “(...) neste caso à L. afetou logo os intestinos, teve um ileo meconial, foi operada, foi-lhe retirado 20cm de intestino, e afeta 
o pâncreas (...)” (E6); 
- “(…) interfere com os intestinos, por aquilo que os médicos dizem (...)o pâncreas (…)” (E7); 




1.4.1 Profissionais de saúde 
- “(...) [sabemos] através daquilo que os médicos dizem (…) a Drª T. (…)” (E1); 
- “(…) [os conhecimentos sobre a doença foram obtidos através da] enfermeira que temos [EEER] (…) a enfermeira C. e a 
Drª T. [técnicas do CMIN] (…)” (E2); 
- “(…) [os conhecimentos sobre a doença foram obtidos através da] (...) Drª T. [técnica do CMIN].” (E3); 
- “(…) [os conhecimentos sobre a doença foram obtidos através da] (...) Drª T., a Enfª C. [técnicas do CMIN].” (E4); 
- “(…) de uma forma geral os médicos que seguiam e seguem o R. [informaram sobre a doença] (…)” (E5); 
- “(…) [os conhecimentos sobre a doença foram obtidos através da] … Drª L. no Hospital de S. João (…)” (E6); 
-“ (...) um médico brasileiro, que nos primeiros anos de vida da L. nós fizemos chegar os resultados dos exames e análises, e 
ele nos disse (coisa que não nos disseram aqui no S. João) que a FQ se logo ao inicio incidir mais sobre a a parte intestinal ao 
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João nunca nos disseram isso(…) também não sei se é verdade (…) pelo menos com provas(…)”(E6); 
- “(…) além dos médicos no S. João (…) a terapeuta dela (…)” (E7);   
- “(...) a equipa do hospital [Centro de Referência em FQ] e também do domicílio [técnicos prestadores de cuidados de RR] 
(...)” (E8); 
1.4.2 Pais de crianças com FQ 
- “(...) posso dizer que muita da informação fui obter pela experiência de outros pais (…)” (E4); 
-“(…) o falar com outros pais e a experiência de outros pais tem-nos ajudado muito, às vezes não é só no corpo clinico que 
vamos buscar muita informação, mas também na experiência de outros pais que têm meninos com FQ (…) temos os pais com 
quem a gente lida na Associação, quando há congressos, existe troca de informações entre nós e é aí que a gente vai buscar 
(…)”(E4); 
- “(...) a partilha de informação com outros pais serve muito para não nos sentirmos sós com este problema e de certa forma 
conseguirmos encontrar coragem, força (...)” (E8); 
1.4.3 Leitura / Internet 
- “(...) através daquilo que lemos (…)” (E1); 
- “(…) no início para nós era tudo novidade, não sabíamos o que era a FQ, o que afetava exatamente, que órgãos afetava, 
claro a gente começou a pesquisar na Net (…)” (E4);  
- “(...) eu sou uma pessoa que tambémb leio muito e pesquiso muito (…)” (E5); 
- “(...) tratando-se de uma doença que em Portugal tem uma reduzida expressão, trata-se de uma doença rara, certo? Então 
creio que é muito importante estarmos atentos ao que se vai passando pelo mundo e assim recolher toda a informação 
possível (...)” (E8); 
 Perceção acerca do 
tratamento 
2.1 Farmacológico      
- “(…) ela faz Kreon, depois tem as vitaminas (...) tem as nebulizações, tem os puffs (…)” (E1); 
- “(…) já fez várias vezes [antibióticos EV] (…) faz sempre internamentos no Porto (…) a C. tem agora um cateter central, 
mas não sei se mesmo assim poderá fazer em casa antibióticos (…) eu acho que na nossa zona não fazem isso (…)” (E1); 
- “(…) faz medicação pancreática (…) faz vitaminas, a vit E, o Dragavit (...) faz medicação inalatória (…) já fez três vezes 
antibióticos, mas nunca na veia (…)” (E2);    
- “(…) desde que toma o Kreon é normal (…) faz ainda as quatro nebulizações (…)” (E3);  
- “(…) muita medicação (…) ela faz muita medicação diária (…) ela faz também muitas nebulizações, temos sempre que 
perder muito tempo com as nebulizações, quer de manhã quer à noite (…)” (E4); 
- “(…) [o tratamento é feito] com medicação (…)” (E5); 
-“(...) tem de fazer várias nebulizações para as secreções saírem com mais facilidade (…) foi em 2014 que a L. fez 
medicamentos na veia (…) ficou internada (…) e o internamento é que é feito em VR (…) a Drª L. entra em contacto com o 
Hospital [da área de residência] e acordam qual é o medicamento e o tempo que fica (…) os internamentos tem feito sempre 
aqui em VR (…)  [P: e a possibilidade de fazer medicação endovenosa em casa, existia?] (…) existia só que como ela tinha 
que fazer dois, um de 6/6 horas e outro de 8/8 horas (…) nem daria, porque tínhamos que andar sempre no hospital e vir (…) 
e calhava a horas assim um bocadinho (…) então, pronto! Ela faz internamento e faz lá! (...)” (E6); 
- “(…) ela está a ser seguida com alguma medicação (…)” (E7); 
- “(…) em comprimidos, desde as enzimas pancreáticas às vitaminas, aos protetores do figado e do estômago(...) ás 
nebulizações quer de antibióticos, quer as que permitem que as secreções saiam melhor, são feitas diariamente e várias vezes 
ao dia(...) dado que temos disponibilidade familiar de enfermagem já fez três vezes antibióticos [EV] em casa (…)” (E8); 
2.2 Não farmacológico  2.2.1 Reabilitação Respiratória 
- “(…) foi-nos dito que a cinesiterapia também é muito importante e por isso estamos a fazer (…) e tem-se sentido muito 
melhor e desde que começou esse tratamento é totalmente diferente (…)” (E2); 
- “(…) tira expetoração (…) as quatro nebulizações, faz o aerobika (…) vai limpando com os enfermeiros (…)” (E3); 
- “(…) ainda a cinesiterapia (…) ela faz piscina porque o exercício físico ajuda imenso, neste momento a B. consegue 
conciliar a piscina com a escola e a cinesiterapia (…)” (E4); 
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- “(…) tem de fazer várias nebulizações para as secreções saírem com mais facilidade e não apanhar pneumonias, nem 
apanhar várias bactérias (…) sei que ela deita cá para fora tudo quando faz [cinesiterapia] (…)” (E6); 
- “(…) dado que de momento ainda não existe uma cura cem por cento eficaz, e mesmo a medicação mais eficaz ainda não 
está disponivel, o que nos resta é efetuar uma boa higiene pulmonar através da cinesiterapia (...)” (E8); 
2.2.2 Exercicio Físico 
- “(…) na primária (...) ela não conseguia. Desde que entrou para o ciclo (...) tínhamos o problema do aparelho de oxigénio 
(…) portanto ela pouco ou nada fazia (…) este ano, entrou para o 7ª ano e tem educação física (...) às quintas  tem 45 minutos 
e este ano conseguimos arranjar um professor para estar só com ela , este é o único exercício que ela faz (…)” (E1); 
-“ (…) na nossa zona não temos natação, temos piscina municipal mas está fechada (…) para ela fazer os exercícios de 
natação como a doutora me disse, ela tinha que se deslocar quase a 35/40Km para outro concelho (...) temos aqui a 
possibilidade de umas aulas de ballet (…) mas só consegui o numero há pouco e ainda não começou (…) será para fazer às 
sextas feiras (…)”(E2); 
- “(…) ele nunca foi internado porque ele todos os dias faz desporto (...)” (E3); 
-“ (…) ela faz piscina porque o exercício físico ajuda imenso, neste momento a B. consegue conciliar a piscina com a escola e 
a cinesiterapia(…)ela adora a piscina (…) ela faz duas vezes por semana (...) durante 45 minutos (…) faz também trampolim 
em casa (…) na escola e nas aulas de educação física faz tudo o que os colegas fazem (…) sempre com aqueles cuidados(…) 
a Professora tem sempre a atenção que a B. não tem a mesma capacidade respiratória que têm os colegas (…) mas faz tudo o 
que os colegas fazem, mas ao ritmo dela (…)” (E4); 
- “(…) desporto, que acaba por ser tratamento (…) ele fazia futsal (…) agora desistiu do Futsal, cansou-se (…) estamos a ver 
(…)” (E5); 
- “(…) fazemos em casa (…) ela tem caminhado (…) quando vem melhor tempo ela anda bastante de bicicleta e corre um 
bocadinho (…)” (E6); 
-“ (…) temos consciência que o exercicio físico é essencial, mas também não podemos esquecer que o dia tem 24 horas e que 
eles têm que ser super herois em várias batalhas diárias, acrescentar ainda mais tarefas é sempre complicado (...) ele já esteve 
a praticar artes marciais, mas o tempo não facilita (...) mas agora ele vai tentando cumprir um programa de exercicios em 
casa, desde fazer máquina de musculação até ciclismo e jogar à bola (...)” (E8); 
2.2.3 Alimentação 
- “(…) sei que apesar de tudo aquilo que ela come é uma criança que nunca vai engordar aquilo que nós esperamos (…)” 
(E1); 
- “(…) sobre a dieta a doutora disse que ela podia comer de tudo, é uma criança que necessita de comer porque não ganhava 
muito peso (…)” (E2); 
- “(…) não tem uma dieta especial (…) não era nada absorvido (…) deitava tudo fora e as fezes eram esponjosas e com 
gordura (…) mas desde que toma o Kreon é normal (…)” (E3); 
-“(…) tem que ter muito cuidado com a alimentação, porque a B. além de ter FQ é uma doente celíaca, portanto tem que ter 
dieta celíaca (…)” (E4); 
- “(…) procuramos que seja uma dieta o mais calórica possível (…) eles necessitam de ganhar peso (…)” (E5); 
-“ (…) estarmos atentos ao peso e gerir a alimentação em função disso é muito importante, na prática é quase quanto mais, 
melhor!(...) infelizmente não nos preocupa a obesidade mas sim a dificuldade em aumentar de peso, por outro lado estamos 
atentos ao excesso de açúcares pelo risco de diabetes (...) a água é também fundamental em tempo de calor e sempre que 
necessário fazemos uma hidratação com bebidas que reponham o sal, aliás, a questão do sal também é muito importante, 
como perdem muito sal importa também repor o sal na alimentação, lá está, quando perdem mais água na transpiração (...)” 
(E8); 
2.3  Preventivo     
- “(…) ao Centro de Saúde vai uma vez por ano e só vai para tomar as vacinas (…)” (E1); 
- “(…) tive ainda de ir à escola pedir para que nos dias em que estivesse frio ela não fosse para o recreio (…) o recinto é 
aberto (…) numa consulta no Centro de Saúde em que ela tinha que fazer a vacina da gripe (...)” (E2); 
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cantina, mas apanhava correntes de ar húmido e ficava doente (...) a Drª T. sempre disse que ele tinha de usar máscara por 
causa dos micróbios (…) (E3) “(...) mal chega lá [S.U.] tem uma pulseira laranja para ficar o menor tempo possível na 
urgência (…) lá têm sempre miúdos cheios de febre (…) assim faz os exames que tem a fazer e [permanece o menor tempo 
possivel no SU] (…)” (E3)”(…) uma vez que ele não deve estar exposto nesses sítios, porque é que ele tinha que ir ás 
consultas de fisiatria só para dizer que ele tem de continuar a tratar uma FQ( ...) o tempo que nós perdíamos e o risco que era 
só para ele dizer: sim! Sim, é para continuar! (…) é o que toda a gente no país passa, quando não tem estas equipas [EEER da 
ECCI] (…)” (E3); 
- “(…) os cuidados que temos sempre com a escola, (…), a B. está numa escola privada porque temos outro resguardo que 
não temos numa publica, à (...) outros cuidados, (…)  e mesmo em casa temos cuidado com o quarto dela também, a própria 
casa, tudo em si, (…)” (E4). “(…) ela faz o tratamento numa cabine, coisa que não fazia até à bem pouco tempo atrás, (…) 
finalmente e após não sei quantos anos com a gente a lutar, conseguimos que isso fosse possível, mas mesmo assim hà 
sempre o risco, porque está num espaço onde entram pessoas com bactérias e por mais cuidados que tenhamos, hà sempre 
esse risco(…)” (E4).   “(…) e posso-lhe dizer que neste momento a terapeuta que está com ela tem sempre todos os cuidados 
para que se algum doente tiver alguma coisa que possa transmitir à B., não cruzar com a B. (…) hà esse cuidado (...)” (E4).  
“(…) vai fazer as vacinas (...)” (E4); 
-“ (…) entra de máscara e faz numa sala que nem é usada para fazer tratamento nenhum, é uma sala que é do director(…) mas 
só o R. é que lá faz,(…) mas o ginásio onde teria que fazer é pequeníssimo, adaptado, onde toda a gente está lá, e eu sei que 
existem mais meninos com FQ a fazer lá (…) mas nós não quisemos assim! Foi assim que quisemos que fosse (…)”  (E5); 
[Q: e em termos de mitigação/prevenção das infeções, acha que as clínicas estão preparadas?]  R: Não!(…) muitos não 
estão!(…) já tivemos casos, por exemplo, eu tenho aqui a (...) [clínica da área de residência] , que me quiseram a obrigar por 
várias vezes a vir para aqui, porque geograficamente era aqui e o R. até deixou de ter direito a transporte por causa disso, 
porque eu não queria que fizesse aqui porque acho que não tem condições(…) e quando era na clínica velha tive um médico , 
o fisiatra responsável pelo serviço a dizer-me (…) eu fui lá na altura que vim do Maria Pia, ele disse-me: “Olhe eu não vou 
afirmar isto na frente de ninguém mas aqui não há condições para o R. fazer cinesiterapia, tenho aqui uma menina que tem 
FQ, mas está em fase terminal (…)”(E5). “As vacinas ele faz do Plano Nacional de Saúde, e faz a da gripe que geralmente eu 
também lha dou aqui no Centro de Saúde (…)” (E5); 
-“(…) ao inicio íamos com a L. a uma clinica Privada, mas verificamos que na clínica entravam todo o tipo de pessoas, 
novos, velhos e achamos que haviam muitas bactérias no ar, e acabamos por acordar com a fisioterapeuta um valor e 
suportamos esse valor, assim ela vem a casa fazer a cinesiterapia à L. .“(E6) “(…) não concordo que todos os doentes com 
FQ (...) têm que ser marcados todos no mesmo dia (...) não há muita higiene quando um entra e outro sai, e ninguém limpa, a 
não ser os médicos que desinfetam as mãos, nesse aspeto acho que era um ponto a melhorar(…) porque a Drª L. diz: “Ó L. 
ficas aí, ou vais para o fundo do corredor, porque não vos quero juntos!”(…) mas depois eles entram todos na mesma sala, 
(…) e se eles tocarem nalgum móvel?(...) a própria saliva, se puserem a mão num banco e venha outro depois e põe a mão 
também (…) nada é desinfectado!  [referindo-se à sala de espera do Centro de Referência em FQ](...)  poderia melhorar, ou 
então ter várias salas (…) devia ser desinfetado (…) terá que ver com a agenda [médica], se os doentes têm que ser todos 
vistos pela Drª L. e se ela só dá consultas duas vezes por semana, é difícil que os doentes com FQ não se encontrem lá! (...) 
quando era nos contentores lá fora, todo o tipo de doença, velho e novo, estavam todos juntos!(...) na sala de espera (…) neste 
momento já existe pelo menos uma sala de espera só para a pediatria (…) a Drª Luisa diz para quando chegarem à sala de 
espera entrem logo e esperem no corredor, mas não vos quero juntos (…)” (E6). “ (...) sempre que vai ao hospital põe sempre 
máscara, já usa há muitos anos (…) eu vejo outros miúdos já grandinhos e não usam máscara (…) não sei se incentivam, ou 
se podem ser eles que dizem “eu não quero!”(…) quinze anos, por exemplo é uma idade um bocadinho rebelde(...)” (E6) 
“(…) no Centro de Saúde a não ser ir lá para dar as vacinas obrigatórias(…)”(E6); 
- “(…) [Q: e para os hospitais ela leva máscara?] (…) sim leva máscara (…)” (E7) “(...) a terapeuta que foi sempre a mesma 
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vezes por semana (…)” (E7); 
-“ (…) prevenir é mesmo o melhor remédio neste caso, porque qualquer coisa que ele apanhe, qualquer infeção pode ser 
catastrófico, por exemplo, se deixar de se alimentar por falta de apetite pode ter consequências sérias, daí que seja importante 
o uso da máscara, o desinfetar as mãos, o evitar o contacto com muitas pessoas em periodos de gripe, isso e a vacinação é tão 
importante como a medicação, tudo junto é que é o tratamento (...)” (E8).”(…) como temos a experiência do seguimento em 
dois Centros de Referência podemos dizer que as assimetrias são tão grandes que parece que estamos em países diferentes, só 
que neste caso os dois hospitais estão no Porto. É simplesmente lamentável que os profissionais não invistam na prevenção de 
infeções cruzadas que podem ocorrer nas consultas ao nivel hospitalar, felizmente que ao mudar para o CMIN conseguimos 
encontrar algum sossego a esse nível (...)” (E8).”(...) dado que sempre estivemos despertos para os aspetos da prevenção e 
como a minha formação de base é microbiologia então rapidamente nos apercebemos que as clínicas não estão preparadas 
para fazer face a este tipo de tratamentos em segurança (...) o risco de infeção cruzada é mesmo muito elevado (...)” (E8); 
Continuidade de 
Cuidados 
3.1  Centro de Saúde 
3.1.1 
 Acompanhamento do 
médico de família  
- “(…) é ele que me passa as credenciais para o Hospital de Santa Marta (…)”. “Ele sabe que a C. está à espera de transplante 
pulmonar, isso sabe (…)”(E1) “(…) o médico do Centro de Saúde tem lá o processo dela (…) [mas] julgo que não trocam 
informação (…)[entre o Centro de referência eo o Centro de Saúde](E1) (…) precisou de uma cama ortopédica(…) o Centro 
de Saúde nunca se envolveu para ajudar nestes aspetos(…)” (E1); 
-“(…)  não sei se ele [médico de familia] consultará [o processo clínico do Centro de Referência] através da informática (…)” 
(E2); 
-“ (…) decidi então levar a uma pneumologista (…) então só pelo que disse, ela disse que já sabia o que tinha (…) entretanto 
passou-me os exames e tive de ir à minha médica de família para os passar pela caixa (…) demorou três meses para me 
passarem (…) a médica de família porque ele tem um aspeto semelhante às outras crianças, até está mais alto que os colegas, 
não é magrinho (…) recusou-se a passar exames (…) recusou o teste de suor e atrasou o diagnóstico em três meses (…)” (E3) 
(…) foi o pediatra [do hospital da área de residência] que me informou desta equipa [ECCI] no domicilio [dando como 
exemplo de falta de articulação entre o Centro de Referência e o Centro de Saúde](…)” (E3); 
- “(…) só vamos lá para ir buscar o P1 para a cinesiterapia (…), portanto o médico de família se a viu uma vez é muito (…), 
ela é seguida no hospital e não temos essa necessidade, (…)” (E4); 
- “(…) cheguei a ir ao Centro de Saúde pedir baixa porque estava a prestar acompanhamento à B. e o médico não sabia o que 
era a FQ (…)” (E4); 
- “(…) vou buscar quando preciso dos P1s para a cinesiterapia, que é praticamente a única ligação que eu tenho com a médica 
de família dele (...) é um seguimento que praticamente tem a ver com burocracias que são necessárias (…) de resto, nada 
mais! (...)” (E5); 
“Temos médico de família (…) fomos obrigados a fazer a primeira consulta, mas não tem qualquer tipo de seguimento (...)” 
(E6); 
- “(…) [Q: Existe alguma articulação entre o hospital e os recursos da comunidade (Centro de Saúde, …)?] Não! o único 
contacto foi quando foi detetado com o teste do pezinho no Centro de Saúde, que depois foi seguida para o HSJ (…)” (E7); 
3.1.2 
 Acompanhamento de 
enfermagem 
- “(…) ao longo destes 12 anos houve uma visita por parte do Centro de Saúde, fez dois anos em dezembro, para ela poder 
entrar na lista de transplante (…) senão nem isso tinham vindo! (...) nunca me foi dado apoio para fazer cinesiterapia pelo 
Centro de Saúde (…)” (E1); 
-“ (…) depois numa consulta no Centro de Saúde em que ela tinha que fazer a vacina da gripe, eu fui falar com a enfermeira 
para marcar a vacina e a enfermeira ainda não estava dentro do assunto, não sabia o que se passava, eu estive-lhe a explicar e 
ela disse porque ia para tão longe, para Chaves, e ela disse que tinha aberto um projeto novo(…) tipo cuidados continuados,( 
...) para fazer o tratamento (...) Não temos visitas do Centro de Saúde” (E2);  
- “(…) equipa de UCCI (…) [a Reabilitação Respiratória é efetuada no domicílio por EEER da UCCI] (…)” (E3); 
- “(…) Não. [referindo-se à disponibilização pelo Centro de Saúde de apoio de enfermagem no domicílio] (…) (E4). “Não. 
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- “(…) Nunca existiram visitas por parte do Centro de Saúde (…)” (E5); 
-“ (…)  Não. [referindo-se à inexistência de visitas domiciliárias] (…)” (E6); 
- “(…) Quando a B. nasceu foram ver em que condições estávamos, mas não tem nada a ver com a FQ, pronto, é 
relativamente ao protocolo deles que têm quando nascem. (E7) (…) Não. [referindo-se à disponibilização pelo Centro de 
Saúde de apoio de enfermagem no domicílio] (…)” (E7); 
3.2 Domicilio     
-“ (…) fez dois anos no Natal tivemos de mudar de casa, uma vez que a C. ia entrar para a lista de transplantes,(…) então 
tivemos que mudar de casa,(…) veio cá uma equipa de médicos mas foi da nossa zona de Peso da Régua(…) foi combinado 
entre os médicos do Porto e os médicos daqui da Régua, para eles poderem vir ver a casa e ver se tinha as condições 
necessárias para a C.,(…)as condiçoes básicas(…) e foi dado o aval que sim, estava tudo em condições” (E1); 
- “(…) [sobre companhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar] Não! Nunca fizeram (…)” (E2); 
- “(…) [sobre companhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar] Não! Nunca fizeram (…)” (E3); 
- “(…) [sobre companhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar] Não! (…) ” (E4); 
- “(…) na altura em que a Associação implementou um programa de assistência domiciliaria em que o R. está inserido, veio 
cá o Dr H., e a fisioterapeuta da altura, que agora já não é a mesma (…) é outra, mas sim! Vieram cá a casa (…)” (E5); 
-“ (…) [sobre companhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar](…) Não!(…) somos de Vila Real é normal(…) 
estamos um bocadinho longe(…)” (E6) “(…) [Q : a orientação do programa de RR envolveu a terapeuta?](…) não, só a Drª 
L. [referindo falta de articulação entre os técnicos do Centro de Referência e os técnicos no domicilio](…)(E6); 
- “(…) [sobre companhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar] (…) Não! (...) é assim(...), ela faz a ventilação com a 
Linde, a médica fez a prescrição para as nebulizações e teve já em casa uma enfermeira dessa empresa(…)” (E7); 
- “(…) [sobre companhamento/ visita domiciliária da equipa hospitalar] (...) tivemos recentemente uma visita da equipa do 
CMIN (médica e enfermeira) para avaliação das condições de tratamento em casa (...)” (E8) “(...)ao longo destes catorze anos 
nunca houve articulação entre os técnicos que executam a cinesiterapia [no domicílio] e o hospital (…)” (E8); 
3.3 Associação     
- “(…) acho que a associação tem tido um papel muito importante no apoio ao domicílio (…)” (E4); 
- “(…) tem cá em casa a fisioterapeuta do plano da associação, (…) uma vez por semana pela Associação (…)” (E5); 
3.4 Apoio técnico     
-“ (…) a Linde dá o apoio aos aparelhos,(…) o oxigénio é uma empresa de Vila Real que vem todas as semanas trocar os 
tanques (…) os aparelhos, todos os meses aqui uma,(…) não sei se ela é fisioterapeuta (…) mas julgo que sim (…) é a 
terapeuta A. que julgo que é mandada pela Drª T. Vem cá a casa ver as oximetrias da C., ver os aparelhos que a C. tem,(…)” 
(E1)   
-“ (…) utiliza o air flow rapid (…) a empresa é a vital air (…) não têm ido ver os equipamentos (…) só quando nos trouxeram 
o equipamento (…) não acho a assistência muito razoável (…) no inicio o nebulizador funcionava muito bem, mas lá para o 
inverno (…) com o tempo (...) demorava muito tempo a terminar (…), entrei em contacto com eles e disseram que vinham 
mudar uma membrana, mas eles nunca mais vinham(…) demoraram muito tempo (…)” (E2)  
- “(…) é a Linde que vem aqui a casa (...) já vieram várias vezes (…) vêm de três em três meses (…)” (E3); 
- “(…) o Airflow é a LINDE, o Ineb é a Praxair (…) (na Praxair) no inicio tivemos um bom acompanhamento, depois 
tivemos um período muito longo sem acompanhamento e recentemente, à coisa de para aì no final do ano o aparelho teve um 
problema, (...) e agora temos um acompanhamento excelente (…)” (E4); 
- “(…) Linde é a empresa que fornece o air flow (…) o acompanhamento é bom (…)” (E5); 
- “(…) o técnico da Linde, é muito certinho, vem dentro dos prazos que ele tem (…) não seí é de quanto em quanto tempo 
(…)  sobre o Ineb tive que lhes ligar no final do ano passado porque o aparelho não estava a funcionar bem (…) desde o ano 
passado até agora já foi trocado duas vezes, porque eles dizem que tem de ser trocado pelo menos de meio em meio ano (…) 
e ao inicio quando ela começou a fazer ninguém me explicou isso!(...) a empresa é a praxair!(...)” (E6);   
- “(…) estou mais ou menos satisfeita com o apoio da Linde.” (E7); 
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- “(…) [a quem poderá ligar em situação de urgência? R:] À Drª T. ou à Enfª C. (…) durante a noite ou FS em princípio não 
iria chatear as pessoas (...) a essa hora (…) teria que me dirigir aqui à urgência (…)” (E2); 
- “(…) primeiro ligo à Drª T. e ou ela está a trabalhar ou então ela liga para os colegas e fala com eles e o L. mal chega lá tem 
uma pulseira laranja para ficar o menor tempo possível na urgência (…)” (E3); 
-“ (…) posso dizer que no inicio o apoio [do Centro de Referência CMIN] não era muito, a gente íamos às consultas e 
sentíamos um bocado perdidos,( …) , agora, nos últimos anos as coisas estão a mudar, quer com a Drª T., quer a Enfª C. 
[técnicas do CMIN] estão sempre muito atentas e qualquer coisa estão sempre disponíveis, e a qualquer hora podemos ligar( 
…)  no inicio às vezes a gente ligava e parecia que nos estavam a fazer um favor,(…) agora não!(...) agora seja à hora que for, 
a gente liga com elas e o que nós precisarmos e que elas possam fazer(…) ou então encaminham para o CMIN(…) temos tido 
um apoio muito bom!(…)” (E4); 
-“ (…) iria ligar à Drª L. e ela iria dizer-me venha daí e traga para aqui para as urgências do SJ, é o que ela diz (…) primeiro 
mando mensagem e vejo se ela responde (…) senão espero (…) também tenho o contacto da Drª N. aqui do Hospital que 
também posso lhe ligar a qualquer hora(…) mas é esperar que chegue segunda feira rápido para falar com a Drª L., se eu não 
conseguir falar com ela durante o fim de semana, mas por norma, está sempre disponível (…)” (E6); 
- “(…) Não tenho nenhum contacto! [referindo-se aos contactos dos técnicos do Centro de Referência], se surgir algo 
próximo da consulta pomos as dúvidas na consulta no Porto!(...) se entretanto não tiver consulta, eventualmente como tenho 
confiança na terapeuta, coloco as dúvidas à terapeuta [referindo-se à fisioterapeuta do Hospital da área de residência] (…) 
”(E7); 
- “(…) o apoio do hospital [Centro de Referência] é fundamental, mas continuamos sem resposta para os problemas que 
podem surgir a qualquer hora do dia e da noite e as urgências não são de todo recomendáveis como uma primeira linha de 
opção, (...) seria muito bom se tivessemos um contacto permanente para onde ligar (...)” (E8); 
3.5.2 Serviço de Urgência 
- “Na Régua é impossível porque não temos hospital, (…) em Lamego, muito menos, (…) eu já não vou às urgências de Vila 
Real porque já não vale a pena (…) as minhas experiências foram negativas (…) só quando entrou a Drª T. é que passei a 
poder contatar com o Porto (…)”.  “No início que eu ia com a C. à urgência em VR eles contatavam com os médicos da C. no 
Porto para saberem a medicação (…) na nossa zona eles não sabem lidar com a FQ, não sabem o que isto é, apesarem de 
lerem e consultarem os papeis (…)” (E1);  
“Nunca mais fui à Urgência (…)” (E2); 
- “(…) agora quando vai à urgência, vai ao Porto (…)” (E3); 
-“ (…) e se não for ao CMIN vou ao privado,(...) tenho sempre muito receio por causa dos cuidados que temos de ter com ela 
( ...) vou a um CMIN às urgências (...) para não mantermos a B. num espaço que possa apanhar alguma coisa, (…) , enquanto 
que noutro público não há esses cuidados (…)” (E4) “(…) posso-lhe dizer que há médicos [nos Serviços de Urgência] que 
não sabem o que é a FQ ( …)” (E4); 
- “Sinto-me muito mais à vontade a ir ao CMIN, até porque sempre que ele precisa de ir à urgência eu articulo-me primeiro 
com a Drª T., (…)  no geral eu acho que ainda há muito desconhecimento”. (E5); 
-” (…) [Q:se eventualmente agora necessitasse de recorrer ao SU, sentia-se segura?] Não! (...) iria ligar à Drª L. e ela iria 
dizer-me venha daí e traga para aqui para as urgências do SJ, é o que ela diz (…) não havendo aqui alguém que seja 
especializado nesta doença é normal que eles não se sintam confortáveis, e eu quando tenho algum problema é ligar logo à 
Drª L. e ela (…) é que encaminha (…) Olhe vá para ali, vá para aqui (...) e é o que eu faço (…)” (E6); 
-“ (…) ás vezes dá ideia que se pudessem melhorar um bocadinho era bom!(...) quando vou lá com a B. parece que têm 
aquele receio, por exemplo, num antibiótico (…) eles ficam na dúvida se dão ou não (…) e parece que ainda têm aquele 
receio (…) por vezes pedem o numero da médica que a segue no Porto para tentar entrar em contacto (…) pedem opinião 
entre eles para saber o que vão fazer (…) nota-se que ainda não sabem o que vão fazer verdadeiramente (…)” (E7); 
- “(…) já não vamos a um serviço de urgência faz muitos anos, isto porque tivemos experiências em que percebiamos 
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4.1 Positiva  
4.1.1 Importante 
- “(…) é uma ajuda para que as secreções se dezagarrem (…)”. A C. desde que há cerca de 2 anos começou a fazer a 
fisioterapia com a terapeuta A. no internamento no CMIN, levou a que a C. no ano passado não fizesse sequer um 
internamento (…) devia desde o início ser uma pessoa que só estivesse com a C. e que percebesse da doença da C. (…)  se 
fosse feito(...) da maneira como é no Porto, a C.(...) não precisaria de tantos internamentos (...)” (E1); 
-“ (…) entramos em contacto com esta enfermeira que nos está a fazer agora a cinesiterapia, e ela disse que sim, que estava 
habilitada porque fez um curso especial para isso (...) [foi incluída neste] projeto novo aqui na nossa zona em que temos um 
enfermeiro “habilitado” a fazer esse tratamento, e tem-se sentido muito melhor e desde que começou esse tratamento é 
totalmente diferente (…) eu notei uma grande diferença desde que começou a cinesiterapia, (E2) (…)  ela tem a noção que vai 
brincar e certos exercícios que ela faz, tal como com a bola de pilatos (…) ou uma bola saltitona para ela saltar em cima dela 
(…) a expetoração assim liberta mais (…) noto que ela vai mais à vontade e liberta muito mais expetoração que em Chaves 
(…).” (E2); 
- “(…) ele nunca foi internado porque ele (…) vai limpando com os enfermeiros (…) vai limpando o máximo, e vai-se 
aguentando assim (…).” (E3); 
-“ (…) temos sempre que perder muito tempo com as nebulizações, quer de manhã quer à noite, e ainda a cinesiterapia,(…) 
(E4); (...) sabendo as necessidades que a B. tem e para ter uma melhor qualidade de vida, vamos adaptando,(…), no dia que 
não tem cinesiterapia tem piscina, que é para contrabalançar e as coisas correrem bem (…) o programa foi criado por nós (…) 
por exemplo, nos dias em que não tem cinesioterapia faz trampolim (…).” (E4); 
- “(…) é importantíssimo, quer pela parte respiratória, quer até pela parte postural, (…).” (E5);   
- “(...) fazer várias nebulizações para as secreções saírem com mais facilidade e não apanhar pneumonias (…).” (E6); 
-“ (…) [para evitar] os pulmões que ficam mais obstruídos (...) e não é só quando estão constipados que necessitam de 
terapia, é uma ginástica que fazem aos pulmões (…) a médica gostaria que fizesse mais que uma uma vez por semana, mas ali 
no hospital a terapeuta que foi sempre a mesma desde que nasceu, diz que é preferível ir lá uma vez por semana e não 
apanhar vírus nos corredores do que estar a ir lá duas vezes por semana (…).” (E7); 
- “(…) para nós sempre foi uma prioridade de cinesiterapia respiratória, por isso desde o diagnóstico que iniciou logo, temos 
a certeza que o fato de estar com uma função pulmonar boa se deve a isso (...).” (E8); 
4.1.2 Ajudas técnicas 
-“ (…) tem um colete em casa, que faz de manhã e à noite (…) ajuda para que as secreções se desagarrem juntamente com o 
ventilan,(…) temos vários aparelhos que compramos para ela, o Aerobika e essas coisas assim (…) tem dois e-flow (…),  um 
I-neb, (…)o Vest, (…) o Aerobika, (…) o shaker, tem a câmara expansora (…)  dois BPAPs (...)” (E1); 
- “(…) utiliza o air flow rapid (…)” (E2); 
- “(…) utiliza o air flow rapid (…)” (E3); 
- “(…) além do aerobika tem os nebulizadores, o air flow rapid (…) faz também um bocadinho de trampolim (…) o INeb 
para fazer o Promixin (…)” (E4); 
- “(…) ele tem o air flow (…)  tem o aerobika (…)” (E5); 
- “(…) ela faz oxigénio durante a noite (…) com o concentrador de oxigénio (...)” (E6);   
- “(…) tem o air flow (…)” (E7); 
-“(…) tem o Vest, o air flow, o I-neb, o Aerobika, inspirómetro, bastão,(…)” (E8); 
4.1.3 
Programa de RR no 
domicílio 
-“(…) nós [familia] temos um plano de exercício (...) para fazer nos dias em que não tem sessões no hospital(…) a C. já faz 
os exercícios sozinha, nos dias em que não vai ao hospital (…) (E1) “(…) a C. nunca teve fisioterapia em casa (...) nunca fez 
fisioterapia em casa (…) enquanto se fosse feito em casa, ela podia ficar em casa e escusava de ir para um hospital apanhar 
vírus e bactérias (…) infeções que apanhou muitas vezes e teve que fazer internamentos sem necessidade (…) foi o que nos 
afetou mais (…)”(E1); 
- “(…) do ponto de vista de saúde sim. [expressando a opinião sobre RR no domicilio] (E2) (...) alguns exercícios que vamos 
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para mim torna-se um bocado complicado, não consigo ainda perceber aquilo, para mim dá a impressão que pouco faz, mas 
ela consegue libertar aquela expetoração e faço ainda quando sinto que ela está mais atacada (…)” (E2); 
-“(…) é uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa (…) no domicilio só começou há dois anos (…) 
antes disso o L. ia a clinicas ou então ao hospital fazer a cinesioterapia (...) tem mais vantagens em casa (…) o trabalho dos 
enfermeiros não tem nada a ver com o dos fisioterapeutas (…), gostaria que continuasse a fazer com a equipa de enfermeiros 
em casa (…) é muito mais prático e resulta melhor (…)” (E3); 
-“(…) o ideal era ser sempre no domicilio, e não ter que recorrer à clinica,(…) , para este tipo de doença e ainda por cima 
quando são crianças, sem dúvida que o melhor é fazer cinesiterapia no domicilio,(…) posso dizer que quando a B. quando 
fazia cinesioterapia num espaço onde tinha outras pessoas, não expetorava, a B. tinha vergonha de expetorar, se estiver num 
espaço isolado só com a terapeuta, está à vontade, ela expetura, claro que em casa está no espaço dela, e então aí (…)  é muito 
melhor , eu vejo pela minha filha que está a crescer, está numa idade que tem vergonha, e não é fácil (…) (E4) (…) fazer 
cinesioterapia seria sempre em casa, não deslocar a B. à clínica, ajustar ao horário e à disponibilidade dela, nas horas livres, 
não ter que no fim da escola ir à cinesiterapia (…) o ideal seria sempre em casa, sempre em casa!(...) faz cinesiterapia três 
dias por semana (…) nos restantes dias (…) a mãe, o pai e a tia estão disponíveis para auxiliar na cinesioterapia no domicilio 
(…)” (E4); 
- “(…) em termos de apoio, talvez a cinesioterapia no domicílio era efectivamente muito bom (…) compreendo que não será 
uma coisa muito fácil de fazer, porque são alguns meninos, e articular horas com os terapeutas, será um programa difícil de 
concretizar, (…), mas será se calhar o que mais faz falta!” (E5); 
-“ (...) ao inicio íamos com a L. a uma clinica Privada, mas verificamos que na clínica entravam todo o tipo de pessoas, 
novos, velhos, e achamos que haviam mts bactérias no ar, e acabamos por acordar com a fisioterapeuta um valor e 
suportamos esse valor, assim ela vem a casa fazer a cinesiterapia à L.(...) damos uma grande importância ao apoio no 
domicilio e graças a Deus que temos possibilidade (…)” (E6); 
-“(...) se fosse em casa ou num sitio mais isolado de vírus era diferente (…) para mim era melhor no domicilio (…) por causa 
dos vírus que se podem apanhar(…)no hospital não tem as condições de aqui em casa e de maneira que há muitas mais 
bactérias, vírus e coisa que podem apanhar(…)como apoio em casa seria a cinesiterapia (…)” (E7); 
- “(...) um dos beneficios de efetuar a cinesiterapia no domicílio além da prevenção de infeções, claro, tem a ver com o facto 
da criança ficar mais à vontade e mais receptiva, sobretudo porque lhe custa menos, exige menos esforço em deslocações e 
sente-se mais confortável e em segurança em casa (...)” (E8); 
“A cinesiterapia neste tipo de doença nem deveria ser considerada noutro sitio que não no domicilio, é pena que ainda não 
existam estudos a comprovar os custos diretos e indiretos com todas as variáveis negativas que se associam ao facto de uma 
criança ter que fazer cinesioterapia numa clinica ou num hospital, começando logo pelo investimento em medicação que sobe 




tratamento com as rotinas 
da criança 
-“ (…) vamos busca-la à escola vou com ela ao hospital e torno a vir pô-la à escola, mas nunca fez fisioterapia em casa (…) a 
C. demora duas horas equinze minutos a ir e vir… três vezes por semana (…) a C. perde muito a escola nos dias em que vai 
para a fisioterapia (…)” (E1); 
- “(…) porque depois chega a casa e tem que estudar (…)” (E4); 
- “(...) todos os aspetos do tratamento, tudo junto, exige muito tempo e esforço por parte das crianças, conseguir fazer 
encaixar tudo nas 24horas é por vezes uma missão que parece impossível (...)” (E8); 
4.2.2 Deslocações 
- “(…) a C. faz e sempre fez no Hospital, (…) primeiro na Régua, mas este fechou e passamos para Lamego, [referindo-se a 
dificuldades relacionadas com as deslocações] (…)” (E1); 
- “(…) a nossa enfermeira do Centro de Saúde (. ..) foi que nos ajudou para sermos transferidos para fazermos aqui a 
cinesiterapia (…) porque eu na altura deslocava-me da nossa zona a 45 km daqui, três vezes por semana e para uma criança 
era saturante (…) porque tinha de sair ao meio dia e meia do horário escolar e comer à pressa para fazer a cinesiterapia em 
Chaves desde as duas até às três horas, porque eles depois das três horas já não tinham cinesiterapia,(…) prontos, fechava a 






SUBCATEGORIA Unidades de análise 
era um bocado (…) enfim!(...) eu notava que para ela era muito mais cansativo (…) desde que fomos transferidos para 
Montalegre,(…) a deslocação é muito pequenina (…) noto que ela vai mais à vontade e liberta muito mais expetoração que 
em Chaves (…) [referindo-se à importância atribuída às deslocações para efetuar RR] (…)” (E2); 
4.2.3 Motivação e adesão 
- “(...)ela por vezes até diz: Mas porque é que eu tenho de ir? (…) nota-se que já tem cansaço de fazer aquilo (…)” (E2); 
- “(...) a B. nem sempre colabora, temos períodos em que as coisas até vão fluindo porque depois ela até leva um abanão da 
Drª T., por vezes temos de dar um toque e a Drª T. tem de entrar um bocadinho em ação (…)”.   “A B. às vezes acha que está 
bem, e que não precisa e mesmo em casa às vezes temos que insistir para fazer o Aerobika, mas ela responde “eu estou bem, 
não preciso! Eu sinto-me bem”, nós lá vamos dizendo para ela fazer um bocadinho de trampolim, e la lá vai dizendo: “mas eu 
sinto-me bem” (…)  a colaboração dela mesmo com as Terapeutas nem sempre é fácil (…) temos alturas em que as coisas até 
correm muito bem e outras alturas em que às vezes não correm tão bem (…) temos picos (…)” (E4); 
- “(…) [Q: e nos dias em que não tem RR: "Não, não faz (…) deveria fazer, mas ele é muito preguiçoso e não faz, não! (…)” 
(E5); 
- “(…) quinze anos, por exemplo é uma idade um bocadinho rebelde [referindo-se à adessão à RR] (…)” (E6); 
4.2.4 Oferta limitada de RR  - “(…) aqui na nossa zona não temos onde fazer cinesioterapia em lado nenhum(...)” (E2);  
4.2.5 Burocracias excessivas 
-“(…) antes nós tínhamos que ir ao fisiatra do hospital de três em três semanas para ele dizer ao fisiatra da clinica que era 
para continuar (…) uma vez que ele não deve estar exposto nesses sítios, porque é que ele tinha que ir ás consultas de fisiatria 
só para dizer que ele tem de continuar a tratar uma FQ (…) [agora]eles estão sempre a dizer que os chefes ou lá quem manda 
não deixam continuar senão dizem que os objetivos deles não são cumpridos (…) não sei bem como isso funciona (…) 
[referindo-se às dificuldades burocráticas em manter o programa de RR no domicilio que é levado a cabo pela equipa de 
EEER da UCCI] (…)” (E3); 
Reações emocionais e 
comportamentais 
5.1 Desamparo     - “(…) não tivemos apoio de ninguém (…)” (E1);  
5.2 Humilhação   
  
-“(…) ninguém me disse que (...) quando se acaba (...) tem de ter uma consulta para ter alta (…) quando me disseram fui 
humilhada no hospital (…) nem me quero lembrar disso, prefiro não falar(…) são pessoas que não têm (…) enfim, são os 
fisioterapeutas que nós temos (…) até podem ser muito bons noutras áreas mas nisto!(…) o L. ia de máscara e eles ainda se 
riam (…) imagine a sensibilidade que eles têm (…)” (E3);  
5.3 Angustia     
  
- “(…) não temos outro tipo de apoios que as pessoas do Porto têm (…) nós moramos numa aldeia a hora e meia de viagem 
do Porto (…) nós aqui também somos pessoas (…)” (E1); 
- “(…) o médico de família eu não via corresponder aquilo que eu achava que a miúda tinha (...)” (E2); 
- “(…) eles estão sempre a dizer que os chefes ou lá quem manda não deixam continuar [o programa de RR no domicílio] (...) 
já disseram novamente que vai ter alta (…)” (E3); 
- “(...) faz o tratamento numa cabine, (...), mas mesmo assim hà sempre o risco, porque está num espaço onde entram pessoas 
com bactérias e por mais cuidados que tenhamos, hà sempre esse risco, (…)” (E4); 
-“(…) nos primeiros anos, passamos de uma clinica para outra e na altura cheguei ao cumulo de perceber que os 
fisioterapeutas que faziam a cinesiterapia sabiam menos que eu,(…) pois coitadinhos, tinham acabado de concluir o curso, e 
eu chegava de lá e eu, chorava de enervada, e tinha que fazer o tratamento eu!(…)” (E6); 
- “(...) sempre que fazemos uma colheita de expectoração é um verdadeiro aperto no coração até sabermos o resultado(...)” 
(E8); 
5.4 Medo    
  
- “(…) é uma equipa de cuidados continuados integrados que vem a casa e eles dizem que o L. não faz parte desses cuidados 
(…) [verbalização de medo e incerteza sobre a continuidade de cuidados no domicílio] (…)” (E3); 
-“(…) o nosso principal receio é que não sejam mobilizados os esforços necessários para disponibilizar a medicação que já 
existe e que é a mais eficaz no momento, cada dia que passa podemos não ver, mas sabemos que os estragos estão a ser feitos, 
principalmente nos pulmões e depois de destruidos não há medicação para voltar atrás (...)” (E8); 
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pode fazer no hospital (…) [manifestação de preocupações com dificuldades financeiras que possam comprometer o bem-
estar da criança doente] (…)” (E1); 
- “(…) aquilo que me ensinaram no domicílio é que deve ser feito pelo menos duas vezes por dia (…) com duas vezes por 
semana eu acho que eles não têm noção do que é esta doença (…)  [manifestação de preocupações com a oferta do programa 
de RR] (…)” (E3); 
- “(…) eu lembro-me que a B. mal ficava doente a gente levava-a logo para o hospital, (...) [manifestação de preocupação 
constante com o estado de saúde da criança doente] (…)” (E4); 





    
- “(…) tem um aspeto semelhante às outras crianças, até está mais alto que os colegas, não é magrinho (…)” (E3); 
- “Nunca tinha ouvido falar desta doença (...)foi dificil no início entender (…) ainda hoje por vezes não é fácil entender(...)” 
(E8); 
5.7 Racionalização   
  
- “(...) nós vamos até ao fim do mundo para que esteja bem (…) e porque vamos tendo alguma possibilidade monetária para 
lhe dar todo o tipo de apoio (…)”  (E6); 
-“(...) olhamos para trás e vemos o que existe hoje e o que já sabemos sobre esta doença, creio que o que faz falta no imediato 
é a união por parte dos pais, vontade politica e atenção da opinião pública, e claro, fé, mantendo os tratamentos e 
disponibilizando os novos medicamentos podemos passar de uma doença fatal para uma doença crónica (...)” (E8); 
Impacto na família 6.1 
Alterações das 
rotinas 
6.1.1 Constrangimentos laborais 
- “(...)não posso trabalhar fora porque estou sempre a dedicar-me à C. (…) nunca pude trabalhar porque era todos os dias para 
a fisioterapia(...)” (E1);  
-“(…) também a nível de trabalho (…) tenho de fechar para a levar à cinesioterapia três dias por semana,(…) e na nossa zona 
não há muito trabalho,(…) e a gente se não aproveita o que há, também não temos subsistência,(…) o que torna tudo muito 
mais complicado (…) temos aqui a possibilidade de umas aulas de ballet (…) mas só consegui o numero há pouco e ainda 
não começou (…) será para fazer às sextas feiras (…) mas também tenho um problema porque tenho um trabalho marcado 
para essa hora e não tenho quem ma vá buscar no final (…)” (E2); 
- “(...) estou a usufruir de subsídio para acompanhamento de filho com doença crónica (...) estou sem trabalhar há três 
anos(...) tenho que me ficar em casa para cuidar dele.” (E3); 
- “(…) [Q: é difícil conciliar a actividade profissional dos pais com uma doença como a FQ num dos seus filhos?] Fácil não 
é! Mas é possível (…) no princípio não! Eu estive quatro anos sem poder trabalhar (…) mas depois sim, sim é possível! (…) 
Mas eu estou a ver isto na perspectiva do R. e como lhe digo o R. tem sido um menino muito feliz nesse aspeto, noutros 
meninos não sei como será (…)” (E5); 
- “(...) para cuidar o melhor possivel do meu filho tive de desistir da minha profissão, ninguém imagina os cuidados que são 
necessários com estas crianças, e não podemos simplesmente fazer de conta que eles não precisam de nós.” (E8); 
6.1.2 Constrangimentos pessoais  
-“(…) nós [familia] temos um plano de exercício (...) para fazer nos dias em que não tem sessões no hospital(…) na altura em 
foi diagnosticada a FQ foi necessário ficar a tomar conta dela a tempo inteiro (…)vamos busca-la à escola vou com ela ao 
hospital e torno a vir pô-la à escola (…) eu tenho que levar o oxigénio à escola quando acaba, tenho que a levar à fisioterapia, 
(...), um dos pais tem de estar sempre disponível para ajudar para tudo!” (E1); 
- “(...) alguns exercícios que vamos aprendendo vou fazendo aqui em casa (…) eu ajudo no domicílio (…)” (E2); 
- “(…) no primeiro ano eu fui a professora dele, ele só foi à escola um mês (…) quase que ele não foi à escola (…)” (E3); 
- “(...) temos sempre que perder muito tempo com as nebulizações, quer de manhã quer à noite, e ainda a cinesioterapia, (…) 
os cuidados que temos sempre com a escola, (…)” (E4); 
- “(...) implica uma mudança muito grande na vida de cada um (…) e no que está à volta do R. (…) [é necessário] o apoio de 
toda a gente e mais alguma, (…) principalmente a família (…)” (E5); 
-“(…)  passamos a gerir a nossa vida em função das necessidades dele e damos conta de que todas as nossas vidas, toda a 
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da nossa vida social e mesmo familiar, mas se não for assim será o meu filho a pagar o preço, porque sei o quanto ele 






-“(…) como apoio tenho os abonos e a bonificação por dependência, que dá cerca de duzentos euros (…) tem aulas de 
hidroterapia (...) [mas] não tem apoio nenhum (…) eu fui à Camara e eles disseram que não, porque a Câmara não facilita 
(…) não pode ajudar neste tipo de situações (…) optamos por poupar noutras coisas e conseguimos fazer com que a C. ande 
na hidroterapia e vai continuar (…)a C. o ano passado precisou de uma cama ortopédica e não tivemos apoio de ninguém (…) 
na segurança social pediram-me para apresentar o valor, então apresentei a fatura, e eles responderam-me que se já está paga, 
então, já não podem fazer nada! “(E1); 
- “(...)a bonificação por doença crónica é mais ou menos noventa euros, e como não posso trabalhar, abdicamos do meu 
salário no orçamento mensal e é com este valor que o Estado nos compensa por estar em casa a prestar apoio ao meu filho. 
Em última instância o Estado remunera o meu trabalho de cuidador informal, 24 horas por dia, pelos noventa euros que nos 
dão, provávelmente este valor não daria para um dia de internamento (...) sentimos muita diferença no orçamento familiar, é 
obvio que um a ganhar é diferente de dois (...) e ainda por cima no IRS não temos possibilidade de abater as despesas com a 
alimentação diferenciada, como o combustivel para o transporte à escola no meu carro, enfim,  deveriam incluir rubricas 
especificas com gastos que não são gerais mas sim custos acrescidos com estes doentes (...)” (E8); 





- “(…) o que é que poderia melhorar? (...) um medicamento (…) [que tornasse mais próxima ] a cura!(...)” (E6); 
-“(…) o nosso principal receio é que não sejam mobilizados os esforços necessários para disponibilizar a medicação que já 
existe e que é a mais eficaz no momento (...) curiosamente verificamos que na Europa já temos muitos países que 
disponibilizaram o Orkambi, nos Estados Unidos já estão a utilizar o Tezacaftor e as terapias triplas, na Inglaterra o 
movimento de sensibilização da opinião pública é enorme, mas em Portugal as duas Associações que existem não têm sido 
ativas neste processo, prolongando o desconhecimento por parte dos pais (... ) mas em Portugal é tudo muito devagar nesta 
lama (...) cada vez mais nos resignamos à condição de uma doença incurável e parece que ninguém se importa em 
disponibilizar a medicação da linha da frente (...)” (E8); 
7.1.2 
Constrangimentos com o 
fornecimento  
-“(…) outro tipo de apoio seria facilitar a medicação do HSJ, tipo transferirem a medicação do Hospital São João para o 
Hospital Vila Real, porque nós de quinze em quinze dias temos de ter a preocupação de ligar para os bombeiros e pedir para 
nos trazerem a medicação, ou então temos de quinze em quinze dias nos deslocar à farmácia do Hospital São João (…)” (E7);  
7.2 Escola   
  
-“(…) [sobre as aulas de educação física] na primária e no ciclo ela não fez exercico na escola (…) como mudou de escola e 
está no 7º ano, neste segundo período é que já conseguiram este professor (…) no terceiro período vamos ver (…) a nível 
escolar as pessoas não estão dentro do asunto do que é a FQ( … )se sei pouco as outras pessoas ainda menos(…) foi muito 
complicado com a medicação que ela tem que levar para a escola (…)  fui ter com a diretora e expliquei que para todas as 
regras tem de haver uma excepção, porque ela tinha de tomar a medicação, (…)então lá aceitaram em dar-lhe a medicação 
mas teria de trazer por escrito pela médica e só aí é que conseguimos que lhe dessem a medicação, porque senão também não 
lhe davam (…)” (E2); 
- “(…) no primeiro ano eu fui a professora dele, ele só foi à escola um mês (…) quase que ele não foi à escola (…)este ano 
dizem que já não tem direito a um professore em casa (…) dizem que entretanto já saiu uma lei nova e que já terá direito 
novamente (…)” (E3); 
-“(…)  a primária da B. foi muito má, e só nos apercebemos que teve uma primária má quando chegou ao colegio onde está 
agora,(…) mas aquela má base da primária ainda hoje se reflete (…) acho que a professora que a acompanhou não foi 
recetiva às necessidades dela (…) pronto, como a B. é uma miúda que faz tratamento, faz medicação, tinha que ter um 
bocadinho mais de atenção (…) só quando ela chegou ao colégio onde está hoje é que nós nos apercebemos de como é que as 
coisas estavam (…) apesar dela ter estado sempre em privados (…) mesmo assim connosco a pagar a primária dela não foi 
uma boa primária (…)f oi uma péssima primária (…) o colégio onde ela está tem sido muito receptivo e sempre prontos a 
ajudar quando ela falta (…)” (E4); 
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dos profissionais FQ, (…) é mesmo o problema dos fisioterapeutas daqui não estarem preparados para crianças assim (…) (E1) (…) os 
terapeutas não estão devidamente formados (…)” (E1); 
-“(…) o trabalho dos enfermeiros não tem nada a ver com o dos fisioterapeutas(…) quando o L. ia às clinicas eu pensava que 
estava tudo bem, (…)mas agora é que vejo que nem sequer o mandavam tossir (…)nós chegávamos lá e aquilo eram quinze 
minutos, nem o menino nem nós aprendíamos nada(…) era mais para desarriscar o nome (…) fazer de conta que se vai lá 
(…) e os enfermeiros estão uma hora com o L.(…) tanto na clinica como no hospital era assim como disse (…) quem trabalha 
lá tem que cumprir aquilo (...) são quinze a vinte minutos no máximo por doente e tem de fazer aquele número de doentes por 
dia (…)o L. ia de máscara e eles ainda se riam (…) imagine a sensibilidade que eles têm(…) eles diziam que nós 
exagerávamos que não precisava de ir de máscara para lá… o fisiatra achava que ele só devia fazer duas sessões por 
semana… eu acho que eles não têm noção do que é esta doença (…)  [referindo-se ao hospital da área de residência] (…)” 
(E3); 
-“(...) por exemplo onde eu trabalho, o marido da minha responsavel é médico, é um clínico geral e já estivemos a falar sobre 
a doença do R. e notei que embora saiba que existe FQ e saiba uma linha geral, mas é uma linha muito geral mesmo!(...) e já 
me aconteceram outras situações que agora não estou a ver mas existe muito desconhecimento sim!(...) quando vou de férias 
o R. faz na mesma cinesiterapia (…) e não tem nada a ver (…) enquanto que aqui são vinte minutos  e a correr, lá é muito 
mais tempo (…) deviam trabalhar a parte respiratória e a parte física (…) aqui é tudo a correr (…)  nem vinte minutos dura,… 
quinze ou dez minutos (…) eu acho que é pouco (…) não é suficiente (…) pois deviam ser trabalhadas diversas coisas, e não 
é em dez ou quinze minutos (…)não me parece que o conhecimento de quem lá está [clínica da área de residência] seja 
grande coisa (...)” (E5);  
- “(…) nos primeiros anos, passamos de uma clínica para outra e na altura cheguei ao cúmulo de perceber que os 
fisioterapeutas que faziam a cinesiterapia sabiam menos que eu, (…) pois coitadinhos, tinham acabado de concluir o curso, e 
eu chegava de lá e eu, chorava de enervada, e tinha que fazer o tratamento eu! (…) eu ficava lá para ver o que ela fazia (…) 
ela fazia uma hora de cinesiterapia e não tossia uma única vez (…)” (E6); 
- “(…) ás vezes dá ideia que se pudessem melhorar um bocadinho era bom!(...) nota-se que ainda não sabem o que vão fazer 
verdadeiramente (…)”(E7); 
-“ Durante todo este tempo com o P. tivemos oportunidade de perceber que faz toda a diferença os técnicos que executam a 
cinesiterapia, infelizmente ainda não encontramos ninguém que tenha uma diferenciação em FQ, creio que a especialização 
na parte respiratória é muito importante, mas também o aprofundar sobre a FQ, mas claro que quanto mais especializado for o 
técnico maior será a aplicabilidade prática das técnicas à FQ.” (E8); 
 
 
 
 
 
 
  
 
 
 
 
 
 
 
